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Preface 


I am absolutely delighted that a second edition of this superb textbook has been published. The first 
edition, published in 2002, was the type of masterpiece one would expect from two outstanding neuro- 
ophthalmologists, Catherine Vignal-Clement and Dan Milea, and their colleagues. In the 14 years since the 
first edition, a new generation of French neuro-ophthalmologists has been trained. Thus, Drs. Vignal-Clermont 
and Milea have added one of their neurology colleagues, Caroline Tilikete, as a co-editor, and they have 
enlisted as contributors to this new edition some of the best and brightest French neuro-ophthalmologists in 
the world. In addition to the standard information contained in the first edition, this new edition includes: 1) 
a chapter on OCT as it applies to known or presumed neuro-ophthalmological disorders, 2) an updated sec- 
tion on new neuroimaging techniques, 3) an extensive discussion of ocular motility disorders, particularly 
nystagmus and central causes of eye movement abnormalities, 4) a chapter on central visual disorders, and 5) a 
summary of some important examination techniques as they apply to neuro-ophthalmological patients (e.g., 
"how do I examine eye movements") and conditions ("neuro-ophthalmic findings in multiples sclerosis"). 
As if this were not enough, an online version of the book includes videos of various important abnormal 
eye movements and pupillary disorders. I congratulate the editors and their erudite contributors for putting 
together a truly outstanding textbook. 


Neil R. Miller, MD, FACS 

Professor of Ophthalmology, Neurology and 
Neurosurgery Frank B. Walsh Professor of Neuro- 
Ophthalmology Wilmer Eye Institute, Johns 
Hopkins Hospital Baltimore, MD, USA 
February 12, 2016 
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Avant-propos 


La neuro-ophtalmologie est une discipline « frontiere », imposant aux ophtalmologistes des competences en neurologie, 
ou a l'inverse, aux neurologues qui la pratiquent, d'etre familiers avec des notions d'ophtalmologie. 

Cette deuxieme edition est le fruit de la collaboration d'ophtalmologistes, de neurologues et de radiologues, tous inte- 
resses par cette speciality. Depuis la premiere edition, la creation du Club de neuro-ophtalmologie francophone, en 2003, 
a permis de structurer la discipline, et c'est tout naturellement que nous avons sollicite plusieurs de ses membres pour 
nous aider a enrichir et actualiser ce livre. Notre but n'a pas ete de faire ici une revue exhaustive de la litterature mais 
un guide pratique et largement illustre pour aider les praticiens a apprehender la pathologie neuro-ophtalmologique. 
Nous avons integre de nombreux tableaux et arbres diagnostiques, et insere davantage d'images video pour illustrer 
des anomalies oculomo trices les plus frequentes. 

Nous voulons tout particulierement remercier le Pr Neil Miller de Baltimore, reference mondiale en neuro-ophtalmologie, 
et qui a accepte de prefacer cet ouvrage. 

Nos remerciements vont egalement a l'ensemble des auteurs qui ont contribue a ce livre : certains d'entre eux sont nos 
Maitres dans la speciality, les plus jeunes sont ou ont ete nos eleves, et nombreux sont les amis qui ont accepte d'apporter 
leur contribution a ce travail exigeant. 


X/ 


Document telecharge de ClinicalKey.fr par Faculte de Medecine de Tunis juillet 11, 2016. 

Pour un usage personnel seulement. Aucune autre utilisation rTest autorisee. Copyright ©2016. Elsevier Inc. Tous droits reserves. 


Abreviations 


ACI 

artere carotide interne 

EDC 

echo-Doppler couleur 

ACP 

anomalie congenitale de la papille 

EDI 

enhanced depth imaging 

ACP 

artere ciliaire posterieure 

EDSS 

expanded disability status scale 

ADC 

apparent diffusion coefficient 

EG 

echo de gradient 

ADEM 

acute disseminated encephalomyelitis (encepha- 

EMG 

electromyogramme 


lomyelite aigue disseminee) 

ERG 

electroretinogramme 

AIC 

accident ischemique cerebral 

ES 

echo de spin 

AINS 

anti-inflammatoire non steroi'dien 

ETDRS 

early treatment diabetic retinopathy study 

AIT 

accident ischemique transitoire 

EVA 

evaluation visuo-attentionnelle 

AMM 

autorisation de mise sur le marche 

FAST 

fiber adapted static testing perimetry 

AMS 

atrophie multisystematisee 

FATSAT 

fat saturation (saturation du signal de la 

anti-MOG 

anti myelin-oligodendrocytes glycoprotein 


graisse) 

AO 

ataxie optique 

FCC 

fistule carotidocaverneuse 

AOD 

atrophie optique dominante 

fERG 

focal electroretinogram 

ARM 

angiographie par resonance magnetique 

FIESTA 

fast imaging employing steady state 

AV 

acuite visuelle 

FLAIR 

fluid attenuation inversion recovery 

AVC 

accident vasculaire cerebral 

FLM 

faisceau longitudinal median 

AVF 

algie vasculaire de la face 

FMNS 

fusional maldevelopment nystagmus syndrome 

AZOOR 

acute zonal occult outer retinopathy 

FO 

fond d'oeil 

BAT 

biopsie de l'artere temporale 

FRPP 

formation reticulee pontine paramediane 

BAV 

baisse de l'acuite visuelle 

GCC 

ganglion cell complex (couche du complexe 

BDUMP 

bilateral diffuse uveal melanocytic proliferation 


ganglionnaire) 


(proliferation melanocytaire uveale diffuse 

GCG 

guanine-cytosine-guanine 


bilaterale) 

GCL 

ganglion cell layer (couche des cellules 

BEN 

batterie devaluation de la negligence 


ganglionnaires) 

BHE 

barriere hemato-encephalique 

Gd 

gadolinium 

BIP 

batterie d'imagerie et de perception 

GEN 

gaze evoked nystagmus 

BORB 

Birmingham object recognition battery 

GWAS 

genome wide association studies 

CADASIL 

cerebral autosomal dominant arteriopathy with 

HIC 

hypertension intracranienne 


subcortical infarcts and leukoencephalopathy 

HIT 

head impulse test 

CAR 

cancer associated retinopathy (retinopathie 

HLH 

hemianopsie laterale homonyme 


associee a un cancer) 

HSAN 

hereditary sensory and autonomic neuropathy 

CAS 

clinical activity score 

HST 

head shaking test 

CBH 

(syndrome de) Claude-Bernard-Horner 

HSV 

herpes simplex virus 

CCQ 

cephalee chronique quotidienne 

HTIC 

hypertension intracranienne 

CGL 

corps genicule lateral 

HTO 

hypertonie oculaire 

CGR 

cellule ganglionnaire retinienne 

ICE 

iridocorneal endothelial syndrome 

CISS 

constructive interference in steady state 

ICHD 

international classification of headache disorders 

CLD 

« compte les doigts » 

IgG 

immunoglobuline G 

CMT 

cecite monoculaire transitoire 

IHS 

International Headache Society 

CMV 

cytomegalovirus 

III 

troisieme nerf cranien, nerf oculomoteur 

CRION 

chronic relapsing inflammatory optic neuritis 

IL 

interleukine 

CRP 

C-reactive proteine 

INS 

infantile nystagmus syndrome 

CSC 

canal semi-circulaire 

IOI 

inflammation orbitaire idiopathique 

CV 

champ visuel 

IONTS 

international optic nerve trauma study 

DA 

dyschromatopsie acquise 

IV 

quatrieme nerf cranien, nerf trochleaire 

dB 

decibel 

IRM 

imagerie par resonance magnetique 

DBN 

downbeat nystagmus 

ISCEV 

International Society for clinical electrophysio- 

DC 

dyschromatopsie congenitale 


logy of vision 

DCB 

degenerescence corticobasale 

IV 

(voie) intraveineuse 

DI 

muscle droit inferieur 

kDa 

kiloDalton 

DL 

muscle droit lateral 

LAL 

leucemie aigue lymphoblastique 

DM 

muscle droit medial 

LAM 

leucemie aigue myeloblastique 

DMOP 

dystrophie musculaire oculopharyngee 

LCR 

liquide cephalorachidien 

DPAR 

deficit pupillaire afferent relatif 

LCS 

liquide cerebrospinal 

DS 

muscle droit superieur 

MA 

migraine avec aura 

DUMP 

diffuse uveal melanocytic proliferation (prolife- 
ration melanocytaire uveale diffuse) 

MAR 

melanoma associated retinopathy (retinopathie 
associee a un melanome) 
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Abreviations 


MAV 

malformation arterioveineuse 

PPUN 

primary position upbeat nystagmus 

MD 

mean deviation 

pSD 

pattern standard deviation 

MEO 

muscle extra-oculaire 

PSP 

paralysie supranucleaire progressive 

MEWDS 

multiple evanescent white dot syndrome 

RAPD 

relative afferent pupillary defect 

mfERG 

multifocal electroretinogram 

RGCL 

retinal ganglion cell layer (couche des cellules 

MHF 

migraine hemiplegique familiale 


ganglionnaires retiniennes) 

MO 

muscle oculomoteur 

riFLM 

noyau rostral interstitiel du faisceau longi- 

MOG 

myelin-oligodendrocyte glycoprotein 


tudinal median 

MPI 

maladie de Parkinson idiopathique 

RION 

relapsing inflammatory optic neuritis 

MSA 

migraine sans aura 

RMN 

resonance magnetique nucleaire 

MST 

aire temporale superieure mediane 

RNFL 

retinal nerve fiber layer (couche des fibres 

MT 

aire temporale moyenne 


nerveuses retiniennes) 

NDLP 

noyaux dorsolateraux du pont 

ROC 

reflexe oculocephalique 

NF 

neurofibromatose 

RPS 

releveur de la paupiere superieure 

NGC 

noyaux gris centraux 

RRF 

ragged-red fibers 

NMO 

neuromyelite optique 

RVO 

reflexe vestibulo-oculaire 

NO 

nerf optique 

RVS 

reflexe vestibulo-spinal 

NO 

neuropathie optique 

SCA 

spinocerebellar ataxia 

NOHL 

neuropathie optique hereditaire de Leber 

SD-OCT 

spectral-domain optical coherence tomography 

NOI 

neuropathie optique inflammatoire 

SE 

spin echo 

NOIA 

neuropathie optique ischemique anterieure 

SEP 

sclerose en plaques 

NOI A- A 

neuropathie optique ischemique anterieure 

Sida 

syndrome de Limmunodeficience acquise 


arteritique 

SIP 

sillon intraparietal 

NOI A A 

neuropathie optique ischemique anterieure 

SITA 

Swedish interactive threshold algorithm 


aigue 

SLO 

scanning laser ophthalmoscopy 

NOIA-NA 

neuropathie optique ischemique anterieure 

SMLE 

syndrome myasthenique de Lambert-Eaton 


non arteritique 

SN 

systeme nerveux 

NOIP 

neuropathie optique ischemique posterieure 

SNC 

systeme nerveux central 

NORB 

neuropathie optique retrobulbaire 

SUNCT 

short-lasting unilateral neuralgiform headache 

NSU 

negligence spatiale unilateral 


attacks with conjonctival injection and tearing 

OCT 

optical coherence tomography (tomographie 

SWI 

susceptibility weighted imaging 


en coherence optique) 

TA 

tache aveugle 

OD 

oeil droit 

TC 

traumatisme cranien 

ODG 

oeil droit et gauche 

TOF 

time of flight 

OG 

oeil gauche 

TOP 

tendency oriented perimetry 

OI 

(muscle) oblique inferieur 

TOP 

tremblement oculopalatin 

OIN 

ophtalmoplegie internucleaire 

TSH 

thyroid stimulating hormone 

ONTT 

optic neuritis treatment trial 

TVC 

thrombose veineuse cerebrale 

OP 

oedeme papillaire 

UBM 

ultrabiomicroscopie (echographie ultra-haute 

OS 

muscle oblique superieur 


frequence) 

OT 

orbitopathie thyroi'dienne 

VHF 

vibration haute frequence 

PAN 

periodic alternating nystagmus 

VI 

sixieme nerf cranien, nerf abducens 

PCA 

ponction de chambre anterieure 

VIH 

virus de Limmunodeficience humaine 

PCR 

polymerase chain reaction 

VNG 

video-nystagmographie 

PDW 

proton density weighted 

VOSP 

visual object and space perception battery 

PEC 

pseudo-exfoliation capsulaire 

VS 

vitesse de sedimentation 

PEV 

potentiels evoques visuels 

VZV 

virus zona-varicelle 

PIO 

pression intra-oculaire 

WEBINO 

wall-eyed bilateral internuclear ophthalmoplegia 


XIV 


Document telecharge de ClinicalKey.fr par Faculte de Medecine de Tunis juillet 1 1, 2016. 

Pour un usage personnel seulement. Aucune autre utilisation n'est autorisee. Copyright ©2016. Elsevier Inc. Tous droits reserves. 


Chapitre 1 


Examen clinique 
neuro-ophtalmologique 

Examen de la fonction visuelle 

C. Vignal-Clermont 


Devant une plainte visuelle, l'examen de la fonction 
visuelle permet de localiser le siege de l'atteinte sur 
la voie visuelle (qui va de l'oeil au cortex posterieur). 
II comprend l'interrogatoire, la mesure de l'acuite 
visuelle, l'exploration de la vision des couleurs et des 
contrastes et l'exploration du champ visuel; il doit 
etre complete par un examen de la structure oculaire 
a la lampe a fente avec mesure de la pression intrao- 
culaire [1]. Au terme de cet examen initial, il est pos- 
sible de formuler des hypotheses diagnostiques et de 
guider les explorations fonctionnelles et anatomiques 
necessaires. 

L'interrogatoire s'interesse a l'historique visuel mais 
aussi a l'ensemble des antecedents personnels et fami- 
liaux du patient, aux traitements regus, aux eventuels 
produits manipules et aux symptomes associes (dou- 
leurs, cephalees, diplopie...). 

Les caracteres de la plainte visuelle doivent etre preci- 
ses. Le premier point est l'uni- ou la bilateralite, parfois 
difficile a affirmer retrospectivement en cas d'atteinte 
transitoire, si le patient n'a pas pense a cacher un oeil. 
En l'absence d'amblyopie controlaterale preexistante, 
un trouble unilateral n'empeche pas la lecture en vision 
binoculaire. L'existence d'une limitation hemianopsique 
du champ visuel evoque un deficit lateral homonyme, 
done retrochiasmatique. La cinetique d'apparition de 
la gene visuelle et les signes d'accompagnement sont 
importants (tableaux 1.1 et 1.2). Bien que l'installation 
brutale d'une gene visuelle soit en faveur d'une origine 
vasculaire, il peut bien s'agir en realite de la perception 


soudaine d'un trouble visuel qui aurait pu evoluer 
progressivement. 

L'examen clinique comporte une refraction de loin et 
de pres, detaillee au chapitre 2. La vitesse de lecture et la 
comprehension du texte sont des elements importants. 
Ainsi, l'existence d'une gene visuelle mal expliquee par 
l'examen chez un patient age devra faire rechercher des 
troubles neurovisuels comme une alexie, des problemes 
de reconnaissance des lieux ou des visages, des hallu- 
cinations visuelles, qui orientent vers une atteinte cere- 
brale posterieure vasculaire, tumorale ou degenerative. 
S'il existe une plainte a type de scotome, sa forme et sa 
taille peuvent etre precisees lors de l'examen et avant 
toute perimetrie a l'aide d'une simple grille d'Amsler 
qui verifie, en cas de doute, l'existence ou l'absence de 
metamorphopsies. 

L'examen des pupilles doit etre realise avant toute 
dilatation : en cas de baisse visuelle unilateral ou asy- 
metrique, l'existence d'un deficit pupillaire afferent rela- 
tif (DPAR) du cote (le plus) atteint, alors que la retine 
est normale, est en faveur d'une atteinte du nerf optique 
homolateral. 

L'examen a la lampe a fente avec mesure de la pres- 
sion intraoculaire elimine une pathologie de l'oeil. 
Les difficultes diagnostiques les plus frequentes 
peuvent se rencontrer dans des formes debutantes 
ou frustes de keratocone, de cataracte et de patho- 
logies retiniennes debutantes, ou l'examen clinique 
montre peu d'anomalies patentes. L'examen du fond 
d'oeil, apres dilatation pupillaire peut etre utilement 


Tableau 1.1 

Caracteristiques des atteintes visuelles pre chiasmatiques 


Localisation 

Mecanisme 

Delai d'apparition 

Symptdmes/signes associes 

CEil : segment anterieur 

Variable 

Progressif 

Symptomes variables 

Acuite amelioree par un trou stenopeique 

Retine 

Variable 

Variable 

Metamorphopsies, phosphenes, hemeralopie 

Nerf optique 

Vasculaire 

Brutal 

Si cephalees/signes systemiques : Horton? 

Nerf optique 

Inflammatoire 

48/72 heures 

Douleurs/anomalies contrastes, couleurs 

Nerf optique 

Hereditaire/toxique/nutritionnel 

Progressif 

Scotome central bilateral 

Nerf optique 

Compressif 

Progressif 

Possible exophtalmie, trouble oculomoteur 

Nerf optique 

Glaucome 

Progressif 

Halos colores, acuite visuelle longtemps normale 
Pression intraoculaire elevee 
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I. Examen clinique, explorations anatomiques et fonctionnelles 


Tableau 1.2 

Caracteristiques et principales etiologies neuro-ophtalmologiques des baisses visuelles transitoires en fonction de leur duree 
et des signes associes 


Duree 

Denomination 

Etiologies 

Caracteres 

Signes associes 

Quelques secondes 
Eclipses visuelles 

HIC ++ 

Drusen papillaires 

Uni- ou bilaterale 
Declenchees si change de 
position, Valsalva 

Signes d'HIC 
(CEdeme papillaire) 
Drusen 

De 1 min a moins de 1 h 
(moyenne 5 min) 

Cecite monoculaire transitoire 

Embole/stenose carotide-coeur 
Vascularite 

Unilateral, brutale, indolore, 
rideau visuel ± dense 

Parfois anomalies retiniennes : 
emboles, hemorragies 

De 5 min a moins de 1 h 
Aura visuelle 

Migraine 

Phenomenes visuels positifs, 
marche migraineuse, lateral 
homonyme, change de cote 

Symptomes de migraine : 
cephalees, nausees... 
Antecedents 

Duree variable 
Uhthoff 

Nevrite optique, neuropathie 
de Leber 

BAV quand la temperature 
augmente 

Antecedent de nevrite optique, 
SEP 

Duree variable 

Masse orbitaire, meningiome 
des gaines du NO 

Baisse visuelle liee a la position 
du regard 

Exophtalmie 


BAV : baisse de I'acuite visuelle; HIC : hypertension intracranienne; NO : nerf optique; SEP : sclerose en plaques. 



0 Figure 1. 1 Algorithme de I' exploration d'un trouble de la fonction visuelle. 


complete par la realisation des cliches monochro- 
matiques, infrarouges et en autofluorescence qui 
precisent l'etat de la retine centrale. L'etude de la 
vision des couleurs et des contrastes, detaillee au 
chapitre 2, permet d'avancer dans le diagnostic des 
neuropathies optiques. Enfin, le champ visuel est 
l'element cle pour localiser l'atteinte. 

Au terme de l'examen de la fonction visuelle, les don- 
nees de ces differentes composantes : mesure de I'acuite 


visuelle + examen des pupilles + champ visuel ainsi que 
l'interrogatoire et l'examen oculaire permettent de pro- 
grammer les explorations complementaires qui condui- 
ront au diagnostic (figure 1.1). 

Reference 

[1] Miller NR, Newman NJ, Biousse V, et al. Examination of the visual sen- 
sory system. In : Walsh and Hoyt's Clinical Neuro Ophtalmology : the 
essentials. 2nd ed Philadelphia : William and Wilkins; 2008. p. 1-42. 


Examen de la motilite oculaire 

D. Milea, G. Muller, C. Tilikete 


Les mouvements oculaires servent a l'optimisation de la 
perception visuelle [1-5] en : 

• changeant rapidement de points de fixation de maniere 
a explorer efficacement l'ensemble de son espace visuel ; 

• compensant une instability des images resultant du 
mouvement d'une cible visuelle, d'un deplacement du 


sujet dans l'espace ou encore d'une instability spontanee 
des globes oculaires. 

Une anomalie de la motricite oculaire peut interferer 
avec l'alignement oculaire ou la motricite monoculaire 
et etre responsable d'une diplopie, ce qui est le cas le 
plus frequent. II peut aussi s'agir d'un deficit binocu- 
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Chapitre 1 . Examen dinique neuro-ophtalmologique 


laire sans trouble de l'alignement, se manifestant par 
une paralysie du regard. Finalement, il peut s'agir d'un 
deficit de stabilisation oculaire en fixation oculaire ou 
lors des deplacements du corps et de la tete, resultant 
en une oscillopsie. Nous indiquons ici une proposition 
d'examen oculomoteur systematique et une proposition 
d'examen oculomoteur oriente vers une diplopie. 

Histoire dinique 

La reconstitution de l'histoire des symptomes consti- 
tue la premiere etape de l'examen de la motilite ocu- 
laire. L'interrogatoire permet de preciser s'il s'agit 
d'une diplopie, d'une paralysie du regard ou d'une 
oscillopsie. Dans le cas d'une diplopie, il est impor- 
tant de preciser s'il s'agit d'une diplopie monoculaire 
ou binoculaire (une diplopie monoculaire n'a pas, a 
priori, de cause neurologique). Dans tous les cas, il est 
important de faire preciser les antecedents medicaux 
(diabete, hypertension arterielle, autres facteurs de 
risques vasculaires, accidents vasculaires transitoires, 
traumatisme orbitaire, dysthyroi’die, passe carcinolo- 
gique, traitements), et les antecedents de strabisme, 
d'amblyopie, de posture anormale de la tete. 

Il est important d'etablir l'anciennete des symp- 
tomes, ainsi que leur caractere evolutif (fluctuant dans 
la journee, fatigable a l'effort, ou alors d'installation 
progressive ou brutale, etc.) et leur caractere isole 
ou accompagne (douleurs, signes ophtalmologiques, 
signes neurologiques associes). 

Examen oculomoteur 
systematique 

Independamment de l'examen oculomoteur, l'examen 
doit comporter une mesure de l'acuite visuelle, une 
evaluation dinique du champ visuel par confrontation, 
l'examen du fond d'oeil, la recherche d'une position com- 
pensatrice de la tete (figure 1.2), la recherche de signes 



0 Figure 1.2 Position compensatrice de la tete lors d'une paralysie 
du IV droit 


Tableau 1.3 

Comment realiser l'examen de la stabilite oculaire 


1 

Evaluer la stabilite oculaire en condition binoculaire puis 
monoculaire 

2 

Evaluer la stabilite oculaire en position primaire, dans les 
regards lateraux et en convergence 

3 

Regarder la pupille pour les mouvements horizontaux 
ou verticaux, et les vaisseaux episcleraux pour les 
mouvements de torsion 

4 

Rechercher une instability oculaire minime : 

- au fond d'oeil, sans et avec fixation de l'autre oeil 

- sous lunettes de Frenzel 


orbitaires ou palpebraux, 1'evaluation de la motricite 
pupillaire, des releveurs de la paupiere, et d'une hype- 
raction du muscle frontal. 

• Examen de la stabilite oculaire 

Le patient doit etre examine en position primaire du 
regard lors de la fixation d'un objet place en face de 
lui (tableau 1.3). Dans un deuxieme temps, la stabilite 
oculaire doit etre evaluee a l'occlusion d'un oeil puis de 
l'autre. Dans un troisieme temps, elle doit etre evaluee 
dans les regards excentres horizontaux et verticaux, et 
en convergence. Si vous evoquez un deficit de la stabi- 
lite oculaire d'origine vestibulaire dans le cadre d'une 
oscillopsie pendant les deplacements, l'examen doit 
etre complete par une recherche du head impulse test 
(HIT) (figure 1.3). Pour un examen plus approfondi en 
cas d'instabilite oculaire ou d'oscillopsie, se referer au 
chapitre consacre au nystagmus (17). 

• Examen de l'alignement oculaire 

et de I'amplitude des mouvements oculaires 

L'examen de l'alignement oculaire recherche d'abord 
un defaut evident d'alignement des axes oculaires 
en position primaire (strabisme). Il evalue ensuite 
I'amplitude des mouvements oculaires par l'etude 
des versions (mouvements conjugues des deux yeux) 
(figure 1.4) et l'etude des ductions (motilite de chaque 
oeil en vision monoculaire). Pour un examen plus 
approfondi dans le cas d'un strabisme evident, d'une 
limitation oculomotrice ou si le patient se plaint d'une 
diplopie, voir plus loin. 

• Examen des mouvements oculaires 

L'examen oculomoteur systematique doit recher- 
cher l'aspect des differents types de mouvements 
oculaires. 

Les saccades sont evaluees en demandant au sujet 
de regarder une cible centrale (le nez de l'examinateur) 
puis une cible peripherique (en position horizontale 
puis en position verticale) et son retour vers la cible 
centrale. Cet examen permet d'analyser la vitesse, la 
latence d'initiation, I'amplitude et la conjugaison des 
saccades. Dans le cas d'une paralysie ou d'une limita- 
tion d'amplitude des saccades, l'examen de la poursuite 
oculaire (suivi d'une cible visuelle en mouvement lent) 
et surtout l'etude des reflexes oculocephaliques (ROC) 
ont pour but la recherche d'une origine supranucleaire 
d'un trouble du regard conjugue. Le ROC est evalue 
par l'examen de I'amplitude des mouvements oculaires 
obtenus lors d'une rotation lente de la tete realisee 
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La fixation est maintenue 




0 Figure 1.3 Head impulse test 

Le patient a comme consigne de fixer le nez de I'exami- 
nateur, pendant que celui-ci realise une rotation breve 
et rapide de la tete d'environ 15 a 20°. Dans le cas d'un 
reflexe vestibulo-oculaire normal [ le regard reste stable 
sur le nez (haut). Dans le cas d'un reflexe deficitaire, une 
saccade de refixation est necessaire a la fin du mouve- 
ment cephalique, facile a identifier diniquement. 



0 Figure 1.4 L etude des versions s' effectue dans les neuf positions du regard , a la recherche des limitations et hyperactions musculaires. 


par l'examinateur, pendant que le patient fixe son nez 
(figure 1.5). Contrairement au HIT temoignant unique- 
ment d'une reponse vestibulaire, le ROC temoigne d'une 
reponse de stabilisation oculaire d'origine vestibulaire, 
visuelle et proprioceptive cervicale. En pratique, si la 
rotation de la tete (dans un plan horizontal ou vertical) 
permet de «vaincre» la limitation oculomotrice, il s'agit 
d'une paralysie supranucleaire. A l'inverse, si la limita- 


tion oculomotrice est inchangee lors de ces manoeuvres, 
il s'agit d'une lesion nucleaire ou peripherique. De 
maniere similaire, la preservation du reflexe de Charles 
Bell (elevation des globes oculaires a l'occlusion for- 
cee des paupieres), lors d'une paralysie volontaire du 
regard vers le haut, traduit une atteinte supranucleaire. 
Devaluation du ROC peut etre completee en demandant 
au sujet de fixer une cible que l'examinateur fait bouger 
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0 Figure 1.5 Etude des saccades. 

Le sujet effectue des mouvements oculaires en fixant successivement les cibles horizontales (a) ou verticales (b) avec un retour systematique 
sur le nez de I'examinateur Elle peut se completer par I 'etude des reflexes oculocephaliques (c). Le fait de «vaincre» un deficit oculomoteur 
oriente vers la possibility d'une atteinte supranudeaire. 


avec la tete. Cet examen recherche un deficit de l'inhibi- 
tion du ROC, se traduisant par une instability oculaire 
lors de la fixation de la cible. Revaluation de la conver- 
gence est faite en demandant au patient de suivre une 
cible que Ton amene lentement vers son nez, dans un 
plan sagittal. La convergence doit s'accompagner d'une 
constriction pupillaire et d'une accommodation. L'etude 


de la convergence est importante pour rechercher une 
paralysie de convergence, une origine internucleaire ou 
nucleaire a une paralysie d'adduction (figure 1.6), pour 
l'etude de la fonction pupillaire ou pour rechercher une 
instability oculaire. Pour un examen plus approfondi 
dans le cadre d'une paralysie oculomotrice centrale, se 
referer au chapitre 16. 
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I. Examen clinique, explorations anatomiques et fonctionnelles 



# Figure 1.6 Recherche de la convergence lors d'une exploration d un deficit d'adduction (a-b). 

La convergence etant conservee (c), il s'agit d'une ophtalmoplegie internucleaire droite, par atteinte du faisceau longitudinal medial droit 
(d'origine probablement inflammatoire ), visible sur une coupe axiale en IRM (d). 


Examen oculomoteur devant 
une diplopie binoculaire 

L'examen de l'oculomotricite ne doit pas etre isole; 
il est complete par une analyse fine des pupilles, des 
paupieres, de l'orbite et des autres paires craniennes, 
sans oublier le systeme afferent. Une atteinte pupillaire 
parasympathique associee a un trouble oculomoteur fait 
suspecter une paralysie du III et elimine d'emblee la pos- 
sibility d'une myasthenic. Un ptosis associe a un trouble 
oculomoteur fait suspecter une atteinte myogene (ophtal- 
moplegie progressive extrinseque, maladie de Steinert, 
myasthenie, botulisme, etc.) ou un syndrome orbitaire. 

• Dans le cas d'une paralysie 
oculomotrice franche 

L'etude de la motilite oculaire a pour but l'identifica- 
tion du(des) muscle(s) deficitaire(s) responsable(s) de 
la diplopie. Elle recherche egalement des arguments en 
faveur d'une atteinte : 

• centrale : nucleaire, internucleaire, supranucleaire ou 
apraxie oculomotrice ; 

• neurogene peripherique : nerfs craniens oculomoteurs ; 

• myogene : jonction neuromusculaire, myopathie ; 

• orbitaire. 


Elle commence par l'etude de la fixation oculaire (en 
position primaire et positions extremes du regard), a la 
recherche d'une deviation evidente, d'un nystagmus ou 
d'une instability oculaire. 

L'etude d’un desequilibre oculomoteur qu’il soit 
unilateral ou bilateral et alors non conjugue) necessite 
une connaissance precise des champs d'action des mus- 
cles oculomoteurs (figure 1.7) : 

• si la diplopie est horizontale, il s'agit d'un dysfonc- 
tionnement d'un muscle droit horizontal (medial ou 
lateral). Ainsi, par exemple, une diplopie horizontale, 
manifeste surtout en vision de loin, aggravee dans le 
regard vers la gauche, peut etre due a une limitation du 
droit lateral gauche ou du droit medial droit. L'examen 
des ductions et/ou un examen au verre rouge, sous 
ecran, ou coordimetrique (voir plus loin), en font facile- 
ment la difference ; 

• si la diplopie est verticale, ou oblique, il s'agit le plus 
sou vent d'un dysfonctionnement (neurogene, myogene, 
de la transmission neuromusculaire), se soldant par un 
deficit d'un ou plusieurs muscles dans le territoire du III 
ou du IV. Des lesions centrales (skew deviation) peuvent 
provoquer une diplopie verticale /oblique. Il est rela- 
tivement aise de differencier une paralysie du muscle 
oblique superieur (paralysie du IV) d'une paralysie d'un 
muscle droit superieur ou inferieur, en suivant successi- 
vement ces trois etapes : 
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CEIL GAUCHE 
(vue de face) 


Droit superieur 



Droit externe 
Droit lateral 


k Droit inferieur 






Petit oblique 
Oblique inferieur 


Droit interne 
Droit medial 



Grand oblique 
Oblique inferieur 


Droit inferieur 


0 Figure 1.7 Actions et champs d 'action des muscles oculomoteurs. 

a. La position des deux muscles obliques a ete inversee par rapport a leur insertion sur le globe ; afin de faciliter la memorisation de leurs 
actions. Les droits horizontaux ont une action uniquement dans le plan horizontal, alors que les autres muscles ont une triple action. Par 
exemple, I'oblique superieur est abaisseur, intorteur et abducteur, lorsqu'il est en position primaire. 

b. Champ d'action des muscles oculomoteurs permettant la memorisation des couples musculaires synergiques, utile dans la realisation du 
test au verre rouge. 



0 Figure 1.8 Manoeuvre de Bielschowsky effectuee dans le cas d'une paralysie de I'oblique superieur droit. 

En position primaire, il existe une discrete hypertropie droite (a) qui se majore nettement lors de I'inclinaison de la tete du meme cote (b). 
L'inclinaison de la tete du cote oppose diminue I'ecart entre les deux yeux (c). 


- identifier l'oeil hypertrope, en position primaire. Si 
un oeil droit, par exemple, est hypertrope, il s'agit soit 
d'un deficit d'un des deux muscles abaisseurs a droite 
(droit inferieur droit ou oblique superieur droit), soit 
d'un deficit d'un muscle elevateur de l'oeil gauche (droit 
superieur gauche ou oblique inferieur gauche), 

- identifier si l'hypertropie est augmentee dans les 
regards lateraux. L'action des muscles droits superieurs 
est maximale en abduction alors que Faction des muscles 
obliques est maximale en adduction. Ainsi, une diplopie 
qui s'aggrave dans le regard vers la droite est en lien soit 
avec une paralysie de I'oblique superieur gauche, soit 


avec le droit superieur droit. L'etape suivante permet 
d'identifier lequel de ces deux muscles est deficitaire, 

- identifier si l'hypertropie augmente par l'inclinai- 
son laterale de la tete. Une aggravation de la diplopie 
par inclinaison de la tete d'un cote (figure 1.8) suggere 
une atteinte du muscle oblique superieur ipsilateral 
(manoeuvre de Bielschowsky). Physiologiquement, 
une inclinaison de la tete, par exemple a droite, pro- 
voque une intorsion compensatrice de l'oeil droit (par 
contraction de I'oblique superieur et le droit superieur) 
et une extorsion de l'oeil gauche. En cas de paraly- 
sie de I'oblique superieur droit, le seul muscle encore 
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fonctionnel a droite, capable d'effectuer une intorsion, 
est le muscle droit superieur, dont l'hyperaction com- 
pensatrice va elever davantage l'oeil droit, en aggravant 
la diplopie. II est important d'identifier une compo- 
sante torsionnelle pour diagnostiquer une atteinte de 
F oblique superieur, alors que cette plainte est rarement 
exprimee par le patient et difficile a evaluer objective- 
ment. Le diagnostic differentiel entre une decompen- 
sation d'une atteinte congenitale latente du IV et une 
atteinte acquise, recente, est difficile. 

Un bon moyen clinique pour mettre en evidence une 
cause orbitaire est le test de duction forcee. Cet examen 
peut s'effectuer en consultation sur un globe oculaire 
anesthesie, en le mobilisant dans toutes les directions 
du regard a l'aide d'une tige en coton ou par une prise 
delicate a l'aide d'une pince au limbe (au niveau de 
l'insertion du muscle oppose a la direction deficitaire). 
II est important de mobiliser le globe dans la direction 
dans laquelle le patient ne le peut pas, afin d'evaluer s'il 
existe une resistance mecanique. Par exemple, lors d'une 
diplopie verticale vers le haut avec un test de duction 
positif (restriction imposee par le droit inferieur), on 
suspectera une fibrose de ce dernier muscle, lors d'une 
orbitopathie dysthyroi'dienne. Le test de duction forcee 
doit etre interprets avec prudence dans les atteintes neu- 
rogenes anciennes, en raison de l'existence de faux posi- 
tifs. La decouverte d'un syndrome restrictif est souvent 
suivie de la realisation d'une imagerie orbitaire. 

• Dans le cas d'une paralysie 
oculomotrice discrete 

D'autres examens sont utiles dans 1'evaluation d'un 
trouble oculomoteur, surtout si l'examen n'a pas revele 
un dysfonctionnement oculomoteur majeur pouvant 
expliquer la diplopie : 


• l'examen au verre rouge permet d'identifier un mus- 
cle deficitaire, meme en cas de paresies minimes, en se 
servant du champ d'action des muscles. Apres interpo- 
sition d'un verre rouge devant un oeil, on etudie les posi- 
tions oculaires dans les huit directions du regard. L'ecart 
entre les deux images pergues par le patient (une image 
blanche et une image rouge) est maximal dans le champ 
d'action du muscle paralyse (figure 1.9). L'examen au 
verre rouge, facile dans une atteinte d'un seul muscle, 
est plus difficile en cas d' atteinte de plusieurs muscles ; 

• l'examen sous ecran se fait par une occlusion unila- 
teral, puis alternee, de chaque oeil, a l'aide d'un ecran 
opaque ou translucide de Spielmann (qui permet d'ob- 
server le comportement de l'oeil sous ecran, figure 1.10). 
L'interposition de l'ecran a un effet dissociant et rompt la 
fusion. En cas de deviation (tropie), la levee de l'occlusion 
de l'oeil cache visualise les mouvements de refixation de 
l'oeil qui etait auparavant « sous ecran ». Lorsque ce mou- 
vement se fait de dedans en dehors il s'agit d'une esotro- 
pie, alors que si le mouvement est inverse il s'agit d'une 
exotropie. Si le mouvement de refixation se fait vers le 
bas, il s'agit d'une hypertropie. L'examen sous ecran 
permet la mesure objective d'une deviation (chiffree en 
dioptries), a l'aide de prismes. Ce procede ne permet pas 
la mesure d'une cyclodeviation (dans une atteinte du IV, 
par exemple). Il permet de determiner s'il s'agit d'une 
deviation incomittante, qui augmente dans certaines 
directions du regard (suggerant une cause paralytique) 
ou deviation comittante, dans laquelle le desequilibre est 
constant dans les differentes directions du regard (pro- 
bable strabisme, skew deviation ou paralysie ancienne) ; 

• l'examen coordimetrique (test de Hess-Lancaster ou 
Hess- Weiss) permet une mesure quantitative, reproduc- 
tible, quantifiable dans le temps, d'une paralysie oculo- 
motrice (figure 1.11). En pratique, le patient est equipe 
de lunettes speciales (un verre de couleur differente 



0 Figure 1.9 Test au verre rouge et a la baguette de Maddox. 

Dans le test au verre rouge , le sujet voit un point rouge avec l'oeil droit. Dans le test de Maddox , le sujet voit une ligne rouge qui peut etre 
horizontale ou verticale en fonction de I'orientation du verre. 

a. Le patient regarde une lumiere brillante devant lui et decrit s'il voit les deux images vues par chacun des deux yeux alignees ou separees, 
et determine I'amplitude relative de separation dans les 8 positions cardinales. 

b. Dans le cas d'une exotrophie ou d'une exophorie, T image rouge croise et apparait a gauche de la lumiere blanche. 

c. Dans le cas d'une esophorie ou d'une esotropie , I'image ne croise pas et apparait a droite de la lumiere blanche. 

d. Dans le cas d'une hypertropie droite , T image rouge apparait sous la lumiere blanche. 

e. Dans le cas d'une hypertropie gauche , I'image rouge apparait au-dessus de la lumiere blanche. 
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Chapitre 1 . Examen dinique neuro-ophtalmologique 



0 Figure 1.10 Exophorie decompensee. 

Utilisation d'un ecran translucide de Spielmann chez un patient accusant une diplopie horizontale fiuctuante, sans paralysie oculomotrice 
manifeste (a). L'interposition de I 'ecran translucide met en evidence une exodeviation de I'oeil sous ecran (b), conduisant au diagnostic 
d 'exophorie decompensee. 


SCHEMAS DE LANCASTER 



SCHEMAS DE LANCASTER 



Nom : 


Pr6nom : 


Age : 


Date : 


Diagnostic : 

., 3«.33 LUNEAU OPHTALMOLOGIE • B.P. 252 - 28005 CHARTRES CEDEX [ C€ I 

0 Figure 1.11 Exemples de releves coordimetriques. 

Examen coordimetrique de Heiss-Weiss dans une : paralysie du IV droit (a), paralysie du III droit (b). 
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I. Examen clinique, explorations anatomiques et fonctionnelles 


O.G. 


O.D. 



0 Figure 1. 1 1 Suite. 

Examen coordimetrique de Heiss-Weiss dans une paralysie du VI gauche (c). Champ visuel binoculaire du regard chez un sujet avec une 
paralysie du VI droit (d). La diplopie est pergue dans une region (en rouge) du champ visuel lateral droit 


rouge /verte pour chaque oeil), ay ant dans la main une 
torche qui doit projeter un trait lumineux (rouge ou 
vert) sur un ecran. Le patient doit superposer ces traits 
sur les traits projetes par 1'examinateur, muni de l'autre 
torche. En cas de paralysie oculomotrice, il existe une 
incoherence entre les points projetes et les points pergus. 
Le releve de ces differences cree un graphique coordi- 
metrique. Le test de Hess- Weiss est une version simple 
et rapide qui permet de quantifier une cyclodeviation, 
lorsque le patient utilise une torche de Krats. Comme 
pour l'examen au verre rouge, 1'evaluation de la devia- 
tion necessite une bonne cooperation du patient et un 
etat sensoriel conserve. En pratique, le schema (le carre) 
plus petit indique l'oeil ayant un trouble oculomoteur. 
Lors d'une atteinte ancienne, il existe un passage a la 
concomitance et une interpretation plus difficile des 
schemas symetriques ; 

• le champ visuel binoculaire du regard correspond a 
l'espace perqu conjointement par les deux yeux lors de 
leur deplacement dans toutes les directions du regard. 
L'examen s'effectue a l'aide d'une coupole de Goldmann. 


Le patient equipe de lunettes dissociantes (verre rouge 
devant un oeil, verre vert devant l'autre oeil), tete fixe, 
suit du regard le deplacement du spot lumineux indice 
V/4 et signale le dedoublement du spot. L'examen 
permet de delimiter les zones de vision monoculaire, 
les zones de fusion et les zones de diplopie. Le champ 
visuel binoculaire du regard permet d'objectiver la gene 
fonctionnelle causee par la diplopie (figure 1.1 Id) et de 
suivre revolution de la paralysie oculomotrice dans le 
temps. 
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Chapitre 2 


Moyens d 'etude 
de la fonction visuelle 


Acuite visuelle, sensibilite aux contrastes 
et vision des couleurs 


X. Zanlonghi 

La mesure de l'acuite visuelle est utile pour : 

1. mesurer et corriger les troubles de refraction; 

2. detecter, quantifier et suivre une pathologie des voies 
visuelles ; 

3. evaluer l'aptitude/ inaptitude en cas de deficience 
visuelle. 

II existe plusieurs mesures et notations de l'acuite 
visuelle (tableau 2.1), l'echelle de Monoyer etant 
encore tres souvent utilisee en clinique. Elle a comme 
inconvenient majeur sa progression arithmetique, 
qui fait que la difference d'angle apparent est beau- 
coup plus grande entre 1/10 et 2/10 qu'entre 9/10 et 
10/10. Cet inconvenient n'existe pas lorsque l'on 
utilise des echelles logarithmiques [1], comme par 
exemple la Early Treatment Diabetic Retinopathy Study 
ou ETDRS (figure 2.1). Une progression de 3 lignes 
de la table de l'ETDRS correspond a un doublement 
de l'angle visuel, sans lien avec l'acuite visuelle 
d'origine. 

De nombreux facteurs peuvent faire varier l'acuite 
visuelle (la taille de la pupille, l'accommodation, l'age, 
la topographie retinienne). En pratique, si l'acuite 
photopique est maximale dans la foveola, d'autres 



0 Figure 2. 1 Echelle logarithmique de mesure de l'acuite visuelle. 


facteurs psychophysiques y participent [2]. La mesure 
de l'acuite visuelle de pres est un test de lecture qui 
evalue surtout les capacites lexiques des sujets. La 
vision de pres, conditionnee par l'accommodation, le 
myosis, etc., est egalement perturbee par l'existence 
d'un scotome paracentral, frequent en pathologie 
neuro-ophtalmologique [3]. 

L'emploi des chiffres ou des lettres suppose que le 
sujet soit alphabetise. Dans le cas contraire, on peut uti- 
liser des signes divers construits sur le meme principe 
que les lettres. Pour les enfants, on emploie des figu- 
rines familieres dont le trace est choisi empiriquement 
pour s'approcher du resultat donne par l'anneau de 
Landolt. Enfin chez l'enfant en age preverbal, ou chez 
les patients trop peu cooperant, nous ferons appel aux 
techniques du regard preferentiel ou « bebe-vision », 
poursuite de mires structurees, potentiels evoques 
visuels (PEV) damiers. 


Sensibilite aux contrastes 

La mesure de la vision d'un objet ou d'une image ne 
se limite pas a la mesure de l'acuite visuelle. L'etude 
de la perception du contraste de luminance permet 
une appreciation de la capacite visuelle globale et de 
la fonction visuelle neurosensorielle. Une atteinte de 
la vision des contrastes (en l'absence d'anomalie dece- 
lable sur l'aberrometrie) suggere l'existence d'une 
anomalie retinienne maculaire, du nerf optique ou des 
voies visuelles chiasmatiques ou retrochiasmatiques. 
En pratique, on presente au patient des reseaux (barres 
alternativement claires et sombres), definis par leurs 
frequences spatiales (mesurees en cycles par degre) 
et par leur contraste (figure 2.2). II est possible de 
simplifier l'examen en mesurant une seule frequence 
spatiale, avec des planches type Pelli-Robson [4] ou 
Mars® [5]. Le contraste est souvent exprime en pour- 
centage : 98 % etant un contraste tres eleve, 3 % un 
contraste tres faible. 

II est possible d'etudier le contraste temporel : si la 
luminosite fluctue de fagon sinusoi’dale a une frequence 
donnee, la perception de la fluctuation sera variable 
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I. Examen clinique, explorations anatomiques et fonctionnelles 
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0 Figure 2.2 Mesure de la vision des 
contrastes. 


selon le contraste. En pratique, la stimulation se fait 
par un ecran sur lequel defilent des barres verticales en 
alternance, noire et blanche, de frequence spatiale et de 
contraste variable. Le contraste spatial et le contraste 
temporel explorent respectivement les canaux P et M. 
Les canaux P (contraste spatial) sont caracterises par 
leur faible sensibilite au contraste et leur haute reso- 
lution spatiale, ils jouent done un role dans l'acuite 
visuelle, la discrimination des formes et des couleurs. 
Les canaux M (contraste temporel) sont caracterises par 
leur absence de sensibilite a la couleur, leur haute sen- 
sibilite au contraste, leur basse resolution spatiale, leur 
rapide resolution temporelle. Apres Page de 40 ans, il 
existe une diminution de la sensibilite pour les hautes 
frequences avec un pic de sensibilite decale vers les 
basses frequences. Plusieurs parametres sont etudies 
(voir figure 2.2) : 

1. la frequence de coupure haute qui est une acuite 
visuelle en « reseaux » (entre 3 et 5 cycles par degre a Page 
de 1 mois et entre 30 et 40 cycles par degre chez l'adulte) ; 

2. la frequence de coupure basse ; 

3. le pic de sensibilite ; 

4. les valeurs de seuil par frequence spatiale. 

Vision des couleurs 

Une perception anormale des couleurs (dyschroma- 
topsie) peut etre d'origine congenitale (DC), ou acquise 
(DA) [6]. Les DA sont assez souvent unilaterales ou asy- 
metriques ; elles sont evolutives et pergues consciemment 
par les sujets. Une DA bilaterale et symetrique impose la 
recherche d'une cause toxique ou genetique. Le type de 


DA peut avoir un lien avec le siege de la lesion causale. 
Ainsi, les neuropathies optiques acquises s'associent sou- 
vent a une dyschromatopsie d'axe vert-rouge de type II. 
Les anomalies centrales de la vision coloree sont de trois 
types : la cecite corticale chromatique (qui est un trouble 
perceptif); l'amnesie du nom des couleurs (trouble 
conceptuel) ; l'agnosie chromatique (le sujet reconnait la 
couleur et l'objet mais ne sait plus les associer). 

Lors des dyschromatopsies hereditaires liees a l'X 
(daltonisme), il existe une atteinte des cones M ou des 
cones L. Une alteration des cones L (rouge) provoque 
une protanomalie, alors qu'une atteinte des cones M 
(vert) provoque une deuteranomalie. Une perte totale 
d'une opsine provoque un dichromatisme (protanopie, 
atteinte des cones L et deuteranopie, par atteinte des 
cones de type M). Dans un monochromatisme a cones S, 
il existe une perte des deux opsines L et M. 


Demarche diagnostique 

Parmi les tests utilisant des planches pseudo- 
isochromatiques, le test d'Ishihara permet d'evaluer l'intri- 
cation entre une DA et une eventuelle DC. On peut s'aider 
des tests SPP1, SPP2 et HRR (congu pour depister des DC 
et surtout pour les DA rouge-vert et les DA bleu-jaune). 
Afin de rechercher et quantifier une DA, on peut aussi 
effectuer l'appariement de pions colores (dans un ordre 
croissant de complexity) : le test 15 Hue de Farnsworth 
sature (figure 2.3) et, s'il est normal, le test 15 Hue desature 
de Lanthony, le test de 28 Hue et enfin le test de 100 Hue, ce 
dernier etant detaille (85 pions) mais de realisation longue. 
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Tableau 2.1 

Differentes notations de I'acuite visuelle 


Categorie OMS 

Valeur LogMAR (1) 

Notation Monoyer (2 ' 3) 

Score ETDRS 

Notation de Snellen distance 
de mesure a 4 metres 

Notation de Snellen 
a 20 pieds 

Cat. 4. Cecite presque totale 

+ 2,3 

1/200 (voit bouger la main) 



20/4000 

+ 2,1 

1/120 


4/480 

20/2400 

+ 2 

1/100 (CLD a 30 cm) 


4/400 

20/2000 

+ 1,9 

1/80 


4/320 

20/1600 

+ 1,8 

1/60 


4/240 

20/1200 

+ 1,7 

1 /50 (CLD a 1 m) 


4/200 

20/1000 

Cat. 3. Cecite partielle 

+ 1,6 

1/40 

5 

4/160 

20/800 

+ 1,5 

1/30 

10 

4/120 

20/600 

+ 1,4 

1/25 

15 

4/100 

20/500 

Cat. 2. Baisse de vision, mal- 
voyance, amblyopie bilaterale : 
deficience severe 

+ 1,3 

1/20 

20 

4/80 

20/400 

+ 1,2 

1/16 

25 

4/63 

20/320 

+ 1,1 

1/12 

30 

4/50 

20/250 

Cat. 1 . Baisse de vision, 
malvoyance, amblyopie 
bilaterale : deficience moyenne 

+ 1 

1/10 

35 

4/40 

20/200 

+ 0,9 

1,25/10 

40 

4/32 

20/160 

+ 0,8 

1,6/10 

45 

4/25 

20/125 

+ 0,7 

2/10 

50 

4/20 

20/100 

+ 0,6 

2,5/10 

55 

4/16 

20/80 

Vision rapprochee correcte 

+ 0,5 

3,2/10 

60 

4/12,5 

20/63 

+ 0,4 

4/10 

65 

4/10 

20/50 

+ 0,3 

5/10 

70 

4/8 

20/40 

+ 0,2 

6,3/10 

75 

4/6,3 

20/32 

Vision normale 

+ 0,1 

8/10 

(7/10) 

80 

4/5 

20/25 

0 

10/10 

(9/10) 

85 

4/4 

20/20 

- 0,1 

12,5/10 

90 

4/3,2 

20/16 

-0,2 

16/10 

95 

4/2,5 

20/12,5 

-0,3 

20/10 

100 

4/2 

20/10 


(1) Seule la colonne avec les notations en angle visuel et la colonne avec les notations en LogMAR ont des valeurs exactes a un chiffre apres la virgule. Toutes les autres colonnes sont des valeurs approchees avec une precision 
normalisee. 

(2) Notation courante. 

(3) N'utiliser les valeurs entre parentheses que pour identifier le degre d'acuite visuelle. 

CLD : compte les doigts. 


Chapitre 2. Moyens d'etude de la fonction visuelle 


I. Examen clinique, explorations anatomiques et fonctionnelles 




0 Figure 2.3 Etude de la vision des couleurs par le test 15 Hue 
de Farnsworth. 
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Les differentes techniques d'examen 
du champ visuel 

S. Defoort-Dhellemmes 


L'examen du champ visuel (CV) est une methode non 
invasive aisement accessible, indispensable en neu- 
ro-ophtalmologie pour diagnostiquer et suivre revo- 
lution des pathologies touchant les voies optiques : 
la topographie du deficit du champ visuel permet 
d'affirmer et de localiser la lesion, elle differencie les 
atteintes visuelles d'origine prechiasmatique, chias- 
matique et retrochiasmatique. Le champ visuel est 
necessaire a revaluation du handicap et des inaptitu- 
des lies a ces pathologies : l'importance du deficit, sa 
profondeur et son etendue renseignent sur le deficit 
fonctionnel [1]. 

Le CV est la portion de l'espace dans laquelle l'ceil 
immobile fixant droit devant peut detecter des sti- 
muli. Ses limites sont definies par la morphologie de 
la face (rebords orbitaires, nez ; tableau 2.2). L'examen 
du CV peut etre clinique ou instrumental. Realiser 
un examen du CV instrumental, c'est evaluer la sen- 
sibilite lumineuse en mesurant en differents points 
de l'espace la capacite a percevoir des tests de faible 
luminance presentes sur un fond eclaire de luminance 
fixe. La sensibilite aux stimuli lumineux depend de 
nombreux facteurs : la repartition des cones et baton- 
nets, la luminance ambiante, les parametres du stimu- 
lus. En ambiance diurne, elle est maximale au niveau 


Tableau 2.2 

Limites du champ visuel 


Monoculaire 

Binoculaire 

Nasal 

Temporal 

Superieur 

Inferieur 

Horizontal 

50-60° 

80-90° 

45-50° 

60-80° 

180° 


de la fovea (zone de densite maximale des cones) puis 
diminue vers la peripherie. Elle est nulle au niveau 
de la papille (depourvue de photorecepteur) corres- 
pondant sur le CV a la tache aveugle (TA). L'anatomie 
fonctionnelle et la semeiologie des deficits sont trai- 
tees dans les chapitres dedies. 

II existe des methodes de depistage manuelles et 
des methodes de mesure instrumentales (perimetries). 
L'ophtalmologiste choisira, en tenant compte des don- 
nees de l'examen clinique et de l'etat du patient, celle(s) 
qui, alliant rapidite precision et fiabilite, repondra(ont) 
a ses questions. Les trois principaux perimetres automa- 
tisms sont actuellement : le Humphrey®, l'Octopus® et le 
Metro vision®, dont il existe plusieurs versions. Ils per- 
mettent de realiser une perimetrie statique mais corn- 
portent egalement des programmes cinetiques. 

Methodes manuelles 
ou cliniques 

Le patient est assis a 1 metre face a l'examinateur. 
L'examen se deroule en monoculaire et en binoculaire 
(pour le patient et l'examinateur) [2]. Deux variantes 
principales sont utilisees chez l'adulte : 

• le CV par confrontation. L'examinateur deplace sa 
main d'une maniere centripete dans un plan vertical a 
mi-chemin entre les deux tetes, et cela successivement 
dans les quatre quadrants. Des qu'il voit apparaitre le 
stimulus, le patient le signale et l'examinateur juge de la 
normalite ou non de sa reponse en fonction de ce qu'il 
pergoit lui-meme ; 
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Chapitre 2. Moyens d'etude de la fonction visuelle 


• Le test de comptage des doigts. L'examinateur 
montre 1, 2 ou 5 doigts a 50 cm du patient, et a 45° 
environ de l'axe de fixation, dans les quatre quadrants 
du champ visuel. Le patient doit signaler a chaque fois 
combien il voit de doigts. S'il ne les voit pas, ceux-ci 
sont rapproches vers le centre jusqu'a ce qu'ils puissent 
etre vus. Dans les quadrants ou ils ne peuvent etre vus, 
il est necessaire de s'assurer que le patient est capable 
de dire si les doigts bougent ou sont immobiles et, a 
defaut, s'il pergoit la lumiere. Ce CV aux doigts est indi- 
que chez les patients incapables de faire un CV instru- 
mental. Il est tres utilise en neuro-ophtalmologie, au lit 
du malade ou chez l'enfant pour mettre en evidence un 
deficit systematise : deficits hemianopsiques et altitudi- 
naux surtout. Quand un deficit est detecte, le resultat 
est fiable. Sa limite est une sensibilite faible pour les 
autres types de deficits. 

Perimetrie statique 
automatisee 

Elle evalue la sensibilite retinienne en mesurant le 
seuil de perception de stimuli visuels a partir de 
cartes de points predefinis. Ce seuil correspond au 
stimulus de plus faible luminance visible sur un fond 
eclaire. La sensibilite retinienne s'exprime en decibel 
(dB), unite logarithmique d'intensite mesurant l'at- 
tenuation du stimulus a partir du stimulus le plus 
brillant que l'appareil peut produire (correspondant a 
0 dB). Plus l'intensite du stimulus perqu est faible, plus 
la sensibilite retinienne est grande et inversement. 
Certains parametres tels que la luminance ambiante, 
la duree de presentation et l'intensite du stimulus le 
plus lumineux sont differents selon les appareils : les 
valeurs de sensibilite retinienne pour un meme sujet 
sont done differentes selon la marque de l'appareil 
utilise rendant difficile la comparaison de champs 
visuels faits avec des appareils differents. L'etude du 
CV statique est le plus souvent limitee aux 30 (ou 24) 
degres centraux d'excentricite (de part et d'autre du 
point de fixation). La determination des deficits dans 
une zone donnee va dependre de la densite des points 
de mesure dans cette zone. Un petit scotome peut ne 
pas etre detecte s'il se situe dans une zone depour- 
vue de point. La repartition des points de mesure 
differe d'un programme a l'autre. Si on veut etudier 
des points supplementaires pour preciser l'examen, il 
faut utiliser un autre programme (par exemple, CV 
central : 10° centraux, peripherique : > 30° d'excentri- 
cite). La mesure du champ visuel s'effectue a partir 
d'une carte de reference pour une tranche d'age 
donnee. Un ajustement individuel de cette carte est 
effectue en debut d'examen par une mesure de seuil 
en quelques points. Il permet de prendre en compte 
les variations interindividuelles (par exemple, liees a 
l'opacite des milieux, la taille des pupilles), et aussi 
de raccourcir le temps d'examen et d'augmenter la 
sensibilite de detection des deficits. Les algorithmes 
de mesure de la sensibilite retinienne actuellement 
utilises permettent un bon compromis entre la duree 
de l'examen, sa precision et sa fiabilite : 


• le Swedish interactive threshold algorithm (SITA) mis au 
point par Humphrey® pour le glaucome ; 

• les strategies rapides fiber adapted static testing perime- 
try (FAST) de Metrovision® et tendency oriented perimetry 
(TOP) d'Octopus®. 

Ils s'adaptent en temps reel aux reponses du patient, 
chaque point etant dependant du precedent et influen- 
gant le suivant. 

La representation des resultats suit un standard 
impose par Humphrey®. La lecture d'un CV en 
neuro-ophtalmologie est decrite dans le tableau 2.3. 

Le CV central statique a un interet primordial dans 
le diagnostic et le suivi des atteintes des voies visuelles 
les plus frequentes, car lorsque le CV est altere en neu- 
ro-ophtalmologie, l'atteinte touche, a de rares excep- 
tions pres, le CV central et parce que les procedures 
d'examen standardises permettent la quantification 
des deficits. Neanmoins, il est insuffisant pour appre- 
cier l'etendue d'un deficit et done le handicap [3,4]. 


Perimetrie cinetique 

Un stimulus d'intensite donnee est deplace le long des 
meridiens d'une zone peripherique vers le centre du 
champ visuel jusqu'a ce que le sujet le detecte. L'intensite 
du stimulus est obtenue en combinant taille (notee en 
chiffres romains V a I du plus grand au plus petit) et 
luminance du test (en chiffres arabes). La vitesse de 
deplacement du stimulus doit etre constante. Ce facteur 
qui contribue a la reproductible de l'examen est diffi- 
cile a respecter en perimetrie cinetique manuelle. Tous 
les points de sensibilite identique pour un stimulus sont 
relies pour former un isoptere qui represente la limite 
externe de perception de ce stimulus. Trois isopteres 
sont en general etudies : 

• un isoptere peripherique, le V4 ; 

• un isoptere moyen, le 13 (ou parfois le 12 chez les 
sujets jeunes) dont les limites sont en nasal : 30-40° et en 
temporal : 50-60° ; 

• un isoptere central le 12 (ou II) qui passe a l'exterieur 
de la TA. 

La TA est un scotome absolu de 6° de large sur 
7° de haut, son centre est situe a 15° en temporal et 
a 2° au-dessous du meridien horizontal. Ses limites 
sont mesurees en deplagant le spot lumineux de fagon 
radiaire du « non vu vers le vu » a partir de son centre 
presume (figure 2.4). 


Perimetrie de type Coldmann 

Elle combine CV cinetique (principalement) et statique. 
Elle permet d'etudier l'ensemble du CV et de detecter 
les rares atteintes isolees du CV peripherique (ampu- 
tation de la demi-lune temporale). L'examinateur peut 
intervenir a tout moment sur la strategic d'examen 
(pause, controle de points). Il peut deplacer le spot dans 
diverses directions : pour definir les limites d'un defi- 
cit par rapport au meridien vertical, notion essentielle 
en neuro-ophtalmologie ou rechercher des scotomes 
entre les isopteres. L'etude du CV central est moins 
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Tableau 2.3 

Analyse d'un champ visuel en neuro-ophtalmologie 

3a-indices de fiabilite 


Les faux positifs. Le patient appuie sur «la 
poire reponse» alors qu'aucun spot lumineux 
n'est presente 

les faux negatifs. Le patient «ne repond pas» 
quand apparait un spot lumineux la ou il 
avait vu auparavant un spot moins lumineux. 


3d - indices globaux 


VFI (visualfield index): pourcentage de 
normalite du CV pondere en fonction de 
I'excentricite 


MD (meandeviation) : moyenne de toutes 
les valeurs obtenues en deviation totale -> 
deficit global 


PSD (pattern standard deviation) : deviation 
individuelle 

* Seuil de sensibilite foveolaire 


3b - valeur des deficits point par point 

Deviation totale : valeur des deficits point par 
point par rapport aux sujets sains de meme 
age 

Deviation individuelle : par rapport au niveau 
de base du sujet 


Tableau 2 : Analyse d'un champ visuel en neuro-ophtalmologie 

1 - verifier I'age du patient qui determine la carte de reference du CV, I'absence de myosis < 3 mm et I'adequation de la correction optique 
portee (de pres pour le CV central) (1); 

2- Rechercher un deficit du champ visuel et I'analyser sur les cartes en niveau de gris (ou en codes colores), representation qui attire d'emblee 
I'attention sur un deficit, sa forme, sa localisation (2a). II s'agit d'une transcription en couleur des valeurs de sensibilite (en dB) obtenues en 
chaque point teste (2b). Plus la sensibilite estfaible, plus la couleur est sombre . Chez un sujet normal la carte est grisee (ou blanche). Elle peut 
etre trompeuse car les zones testees sont egalement grisees par interpolation des valeurs obtenues pour les point qui I'entourent : une zone 
qui apparait deficitaire entre les points de mesure ne correspond pas forcement a un deficit reel. 

3- II faut done apprecier la realite et les caracteristiques des deficits en fonction de la qualitedes reponses du patient (indices de fiabilite) (3a), 
des cartes de deficit (3b) et de probability des deficits(3c) et des indices globaux (3d). Ces derniers sont utiles au suivi de devolution du CV. 


Nom : 
ID: 

DON : ' 

Test de seuil central 30-2 

Contrite de fixation : Suivi regard/T 
Cible de fixation Central 
Pertes de fixation 1/18 

Stimulus . III. Blanc 
Fond: 31.5 ASB 
Strategic : SIT A- Standard 

1 

Diamitre de la pupille 6 2 mm Date 20- 1 1 -2014 
Acuite visuelle : Heure : 15:42 

RX : +2.50 DS DC X L’ige 65 


Erreurs laux pos 
Erreurs faux nig. 
Durie du test 07 



THG : 

Hors limites normales 

3d 

VFI 

53% 

MD 

-12.68 dB P < 0.5 % 


PSD 

17.29 dB P < 0.5 % 




-25-25 
-27-2 4-28 
-28 -30 -30 -31 
-27 -30 -31 -32 -32 
-28 -29 -32 -33 -34 


-25-5 
-28 -27 -7 
-30 *30 -14 -3 
-32 -32 -31 -4 0 
-33 -33 -1 0 


-3 


0 -3 I 

1 -2 -3 -4 


0 0 0 -1 
t 0-1-1 
0-1 1-1 
0 0-2 
-1 2 


Deviation individuelle 


■ I 


3c 


:: <5% 
S?.<2% 
»< 1 % 

■ <05% 



Evolution probable 

Consultez limprinte GPA pour 
une analyse complete 


Examens de la ligne de base 
04-07-2002 18-09-2008 

Examens de suivi pricidents : 
01-10-2013 03-04-2014 


4 P < 5 % Deterioration 
A P < 5 % (2 consicutifs) 
A P < 5 % (3* consicutifs) 
X Hors limites 


Champ visuel 
Humphrey 30-2 

OD: Deficit altitudinal 
superieur 




3a 


precise qu'avec la perimetrie statique et Texamen 
depend davantage de l'operateur (il doit savoir quoi 
rechercher pour que l'examen allie precision et rapi- 
dite). En perimetrie manuelle (Goldmann), les deficits 
ne sont pas quantifiables, alors qu'ils le sont avec les 


nouveaux perimetres combinant les modes cinetique et 
automatique (Octopus® et Metrovision®). La perimetrie 
mixte (Metrovision®) qui associe l'etude cinetique de 
l'isoptere peripherique V4 et un CV statique central est 
interessante en neuro-ophtalmologie (figure 2.5). 
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Au t res methodes 


OD 28.01.2015 11:43:20 



Programmes 
Pirametres : 
temps de reaction [ms] : 
Refraction S/C/A 
Pupille [mm] : 

Commcnuirdf : 

Ciassif catson : 


Cin*tqu* / Blanc/Blanc 
31.4asb 

o ocvo oao 
0.0 


A vecteurs RT : 03/0 

Dure* (mifvsee) : 04:54 

Coirige pour RT 
VA : 0 00 

IOP [orniHj] 0.0 


> V 48 57S 

— H2e 57s 
— j-o Il2e 37S 



— !- ■ H le 57s 
— fr-o 1 1e 37s 


0 Figure 2.4 Champ visuel automatique Octopus 900® selon 
la methode Goldmann : sujet normal. 


La microperimetrie est destinee a localiser precise- 
ment le deficit. Elle est basee sur la superposition 
du CV etdes donnees anatomiques d'imagerie reti- 
nienne : photographie de fond d'oeil, angiographie, 
optical coherence tomography (OCT), scanning laser 
ophthalmoscopy (SLO). Elle est peu utilisee en neu- 
ro-ophtalmologie et sert le plus souvent a l'etude 
des affections maculaires. La perimetrie binoculaire 
est adaptee a revaluation du handicap visuel et des 
aptitudes. Le CV binoculaire est pratique avec la 
grille d'Esterman. II est decoupe en 85 surfaces de 
tailles inegales a l'interieur desquelles un stimulus 
tres lumineux d'intensite III4 va etre presente une 
fois. Chaque point non vu correspond a 1 % d'inva- 
lidite. Ce CV ne peut etre utilise pour le diagnostic, 
mais il est obligatoire en aptitude professionnelle 
pour de nombreux metiers. II participe a revalua- 
tion des possibilites visuelles residuelles. L'etude 
du CV peripherique binoculaire avec un test V4 est 
un test interessant pour statuer sur les aptitudes a 
la conduite. Le test d'Amsler peut etre utilise pour 
detecter, en cas de gene a la lecture, un scotome late- 
ral homonyme ou bitemporal. 


EXAMEN DU CHAMP VISUEL 

carte 20 en sensibility carte 30 en sensibility 



Isoptere peripherique en cinetique V4 



Probabhtes 
des deficits ccmges 


Vieurs 
des deficits 


Champ Visuel mixte 



Volume du d*fk* 
SSM&dogl 


Otfclmoyonil) 

Otfcl rroftn corrg* I?) | 

Varonco 0M iX^cl ■ E22T2E! 

FUtumcr KUOS* 2MB 
FUfjJfonwrpcrrt* 

T«nv* do rteanu nayon S07 m* 

rv**d»f»dhy> ■ 


Cun a* ’lumr 7an29» 

Ccr-oew cart* a* r«f trtrct MB 
Oonteopupte 


0) tonrw dm aKctt gtema « iocab 
(2) dtfcti bcjun inquorant 


0 Figure 2.S Champ visuel mixte Metrovision- 
MonCVone® associant un CV statique central et un 
isoptere peripherique : quadranopsie temporale supe- 
rieure. 
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Explorations electrophysiologiques 

M. Robert, O. Zambrowski, I. Ingster-Moati 


Le developpement des techniques d'exploration de 
la retine et du nerf optique a profondement modifie 
les indications des examens de la fonction visuelle en 
neuro-ophtalmologie. Ces examens peuvent etre sepa- 
res en deux groupes : les examens psychophysiques, 
subjectifs (chapitres 2.1 et 2.2) et les examens electro- 
physiologiques. Ces derniers ont pour avantage d'etre 
objectifs, quantitatifs et qualitatifs, reproductibles, non 
invasifs, alors que la participation du patient est moins 
imperative; ils sont en revanche consommateurs de 
temps et necessitent un personnel medical et paramedi- 
cal experiments. 

Les examens electrophysiologiques les plus utilises 
ainsi que leur principal interet en neuro-ophtalmologie 
sont reportes dans le tableau 2.4. Un bilan electrophy- 
siologique associe un ou plusieurs examens, choisis 
dans le but de repondre a une ou plusieurs ques- 
tions cliniques precises ; il est done adapte a chaque 
patient. Comme en imagerie, il n'existe pas de « bilan 
standard ». 

De meme que le medecin prescripteur devra fournir 
le maximum d'informations cliniques afin d'orienter au 
mieux la realisation des examens, le medecin electrophy- 
siologiste devra mentionner dans son compte rendu les 
conditions exactes d'examens (la nature des stimulations 
utilisees, le materiel employe, le type et le positionne- 
ment des electrodes) et devra decrire les reponses elec- 


trophysiologiques (morphologie, symetrie, amplitude et 
temps de culmination des differentes ondes par rapport 
aux normes du laboratoire). Une synthese repondant aux 
questions posees sera redigee, decrivant les dysfonctions 
des differentes structures testees. Plus le contexte cli- 
nique sera complet, plus la conclusion orientera le mede- 
cin prescripteur sur le diagnostic clinique final. 

Electroretinogrammes : 
leur principe, ce qu'ils 
explorent 

• Electroretinogramme global 
( focal electroretinogram ou fERG) 

L'electroretinogramme (ERG) global teste la reponse des 
differentes structures de l'ensemble de la surface de la 
retine neurosensorielle grace a des stimulations d'intensite 
variable dans des ambiances lumineuses differentes [1]. 
On peut ainsi differencier l'atteinte des cones, celle des 
batonnets, mais aussi celle de la retine interne (figure 2.6). 

L'ERG global ne permet pas de faire une cartogra- 
phie de l'atteinte retinienne. Il ne sera modifie que 


Tableau 2.4 

Principaux examens electrophysiologiques : structures testees et principal interet en neuro-ophtalmologie 


Type d'examen 

Structures testees 

Principal interet 

Electroretinogramme global 

Systemes scotopique (batonnets), 
photopique (cones) et retine interne 

Diagnostiquer une dysfonction retinienne 
Exemples : dystrophie retinienne (retinite pigmentaire) ou 
dysfonction stationnaire de la retine interne associees a une 
affection neurologique, pathologie paraneoplasique type CAR 
(carcinoma associated retinopathy) 

ERG damiers, dit pattern 

Trois etages fonctionnels 
des 1 5° centraux de la retine 

Diagnostiquer une maculopathie atypique (inflammatoire, 
degenerative ou toxique) ou occulte 
Diagnostiquer une neuropathie optique 
Quantifier l'atteinte 
Differencier ces deux diagnostics 

ERG multifocal 

Cones des 40° centraux de la retine 

Diagnostiquer une maculopathie atypique (inflammatoire, 
degenerative ou toxique) ou occulte 
Localiser cette atteinte au niveau de la macula 
La differencier d'une neuropathie optique 

Potentiel evoque visuel : 
flashs, damiers alternants 
et damiers ON-OFF 

Ensemble de la voie maculaire depuis 
la retine jusqu'au cortex occipital 

Localiser et quantifier une atteinte des voies visuelles (du nerf 
optique, du chiasma, des bandelettes ou des radiations optiques) 
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Tableau 2.5 

Les six sequences de I'ERG global selon le protocole ISCEV 


Type d'ambiance lumineuse 


Intensite de la 
stimulation (cd.s.m 2 ) 


Structures testees 


Reponse normale 


Adaptation a une ambiance 

scotopique 

(DA)20 min 


DAO. 01 
Rod response 


Depolarisation des cellules bipolaires des 
batonnets (onde b; il n'y a pas d'onde a) 








? 

n 

\ s 



ii 






SO 100 150 200 


DA3.0 

Mixed response 


Hyperpolarisation des photorecepteurs 
(onde a) et depolarisation des cellules 
bipolaires (onde b) des systemes des 
cones et des batonnets 


— 3 

J 

— 

\ 




yj 

i 





\ 




V 

i] 


\ 




DAI 0.0 

Mixed response to bright 
flash 


photorecepteurs du systeme des cones, 
les batonnets (onde a) et les cellules 
bipolaires (onde b) 



0 50 100 150 200 


Dark adapted oscillatory 
potentials (Scot OPS) 


Reponses provenant de la retine interne 
et moyenne 


i ili 

? 


i #' 

f ~ - u 

- 

VVY1 

u* 


- 


0 50 


Adaptation a une ambiance 
photopique (LA) 

5 min 


LA3.0 

Cone response 


Hyperpolarisation des photorecepteurs 
du systeme des cones (onde a) et 
depolarisation des cellules bipolaires 
(onde b) 



Flicker 30 Hz 
Flicker response 


Reponses specifiques provenant des 
cellules bipolaires des cones M et L 


1 f 

T ! 
f\ f 


l\ I 


vA 

, w i 

N 

f if 

/V f 

v\ 

i 

N 

A 1 

V 

\ 


N 

i 

N 

V 


DA : dark adapted; LA : light adapted; Rod reponse : reponse des batonnets; Mixed response : reponse mixte; Mixed response to bright flash : reponse mixte aux 
flashes intensed; Dark adapted oscillatory potentials : potentiels oscillatoires scotopiques; Cone response : reponse des cones. Flicker response : reponse flicker. 


si au moins 20 % de la surface retinienne globale est 
alteree. Ainsi, une atteinte limitee a la macula (moins 
de 5 % de cette surface) ne modifiera pas les reponses : 
l'acuite visuelle sera alors effondree et I'ERG global 
normal. A l'inverse, dans des affections avec atteinte 
peripherique meme a un stade debutant (exemple : 
dystrophie batonnets-cones debutante), les reponses 


seront alterees alors que l'acuite visuelle sera normale. 

La realisation de I'ERG global a ete standardisee 
par 1 ' International Society for Clinical Electrophysiology 
of Vision (ISCEV). Le protocole, realise apres dilata- 
tion pupillaire, comprend aujourd'hui six etapes 
distinctes correspondant a des stimulations diffe- 
rentes (tableau 2.5). Ce protocole permet de repondre 
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0 Figure 2.6 Les trois etages de la retine neurosensorielle. 


a un grand nombre de problematiques en neuro- 
ophtalmologie, ou l'ERG a pour but principal d'eli- 
miner une atteinte retinienne sous-jacente ou associee 
passee inapergue. 

• Electroretinogrammes locaux : 

ERG multifocal et ERG pattern 

Contrairement a l'ERG global, ils testent la reponse de 
zones bien localisees de la retine neurosensorielle, apres 
stimulation d'une aire retinienne precise. 

ERG multifocal 

(multifocal electroretinogram ou mfERG) 

II etudie la reponse des cones maculaires apres 
une stimulation alternante d'hexagones (generale- 
ment 61) centres sur la fovea, repartis sur les 50° cen- 
traux et organises en anneaux concentriques. Pour cet 
examen, le patient doit etre compliant et doit avoir 
une acuite visuelle minimale lui permettant de fixer 
le centre de l'ecran pendant tout le temps de l'exa- 
men (5 minutes par oeil). II sera realise en ambiance 
photopique, avec port de la correction optique de 
pres, apres dilatation pupillaire. Les resultats sont 
presentes sous la forme d'une cartographie rappe- 
lant celle d'un champ visuel (figure 2.7). En neuro- 
ophtalmologie, il permet de confirmer l'implication 
des photorecepteurs de la macula quand l'imagerie 
retinienne est atypique ou normale (maculopathie 
« occulte », diagnostic differentiel d'une neuropathie 
optique). 

ERG pattern ou ERG damiers 

II teste les reponses des differentes structures de la retine 
neurosensorielle de la region maculaire grace a une sti- 
mulation structuree en damiers centree sur les 15° cen- 
traux de la retine. Les reponses permettent de distinguer 
l'activite des deux premiers etages fonctionnels de la 
macula - cones et cellules bipolaires de cones (P50) - et 
de celle du troisieme etage - cellules ganglionnaires de 


la voie maculaire (N95) (figures 2.6 et 2.8). Cet examen, 
de realisation plus facile que l'ERG multifocal, a un inte- 
ret majeur en neuro-ophtalmologie, notamment dans le 
cadre du diagnostic ou de la surveillance de certaines 
neuropathies optiques toxiques, ou pour s'assurer du 
fonctionnement normal de la macula afin de pouvoir 
interpreter des potentiels evoques visuels anormaux. 


Potentiels evoques visuels 

• Principes, ce qu'ils explorenf 

Les potentiels evoques visuels (PEV) represented les 
differences de potentiels enregistres au niveau des cor- 
tex occipitaux en reponse a une stimulation retinienne 
(figure 2.9). Compte tenu de l'amplification maculaire 
au niveau cortical, les PEV explorent la voie macu- 
laire, soit l'ensemble des structures visuelles depuis 
la retine maculaire jusqu'au cortex occipital. Leur 
alteration signe done une dysfonction de la macula si 
les voies visuelles fonctionnent normalement ou une 
dysfonction des voies visuelles retrobulbaires si la 
macula fonctionne normalement. Cet examen ne peut 
done etre interprets sans avoir teste au minimum la 
fonction maculaire (souvent par un ERG pattern) et si 
besoin la fonction retinienne globale. 

La realisation des PEV est simple : le patient, 
pupilles non dilatees, est place generalement aim 
de l'ecran, avec sa correction optique de loin; on 
teste chaque oeil separement (les tests binoculaires ne 
sont pas systematiques) ; les electrodes actives sont 
posees en regard de l'inion, soit sur la ligne centrale, 
soit decalees de 1,5 cm de part et d'autre en regard 
des lobes droits et gauches du cortex occipital, sur le 
cuir chevelu apres nettoyage et gommage de la peau. 
Au cours de l'examen plusieurs types de stimulations 
peuvent etre utilises. Le protocole est, la encore, a 
adapter en fonction du contexte clinique. II comporte 
generalement des stimulations : 
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Chapitre 2. Moyens d'etude de la fonction visuelle 
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I Figure 2.7 Exemple d'ERG multifocal normal. 



too nVM*0‘ 



# Figure 2.8 Exemple d'ERG pattern normal. 


P100 



0 Figure 2.9 Exemple de REV par damiers alternants norma ux. 


• par damiers alternants de tailles differentes (60', 30', 15') ; 

• par flashs en cas d'anomalie importante des reponses 
aux damiers alternants ; 

• si besoin par damiers de type ON-OFF ou par hemi- 
champ : temporal droit, temporal gauche, nasal droit, 
nasal gauche (figure 2.10). 

Sou vent meconnues, mais d'un interet majeur en 
neuro-ophtalmologie, ces dernieres sont tres utiles dans 
les dysfonctions chiasmatiques et retrochiasmatiques ou 
dans les bilans de nystagmus. 




0 Figure 2.10 Interet des stimulations par hemichamps. 

Exemple d'une stimulation de I'hemichamp visuel nasal de I'ceil 
gauche. L'oeil droit est occlus; I'ecran de stimulation montre un 
hemi-damier dans I'hemichamp visuel droit correspondant au 
champ visuel nasal de l'oeil gauche , qui stimule I'hemi-retine tem- 
poral gauche; le seul cortex occipital gauche repond. 
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I. Examen clinique, explorations anatomiques et fonctionnelles 


Les reponses obtenues dependent de la bonne fixation 
du centre de l'ecran par le patient, de la transparence des 
milieux oculaires et du bon fonctionnement de chacune 
des structures visuelles depuis la cornee jusqu'au cortex 
occipital; elles ne permettent pas toujours de localiser 
l'atteinte precisement. Apres avoir verifie l'integrite du 
fonctionnement de la macula, il sera generalement pos- 
sible de localiser le siege d'une dysfonction des voies 
visuelles et si besoin de la quantifier (nerfs optiques, 
chiasma, voies visuelles retrochiasmatiques). 

Afin d'interpreter correctement les reponses des 
PEV et avant de donner une information sur la latera- 
lisation de l'atteinte, il est essentiel de bien connaitre 
le principe de lateralisation anatomique ou paradoxale 
des reponses (figure 2.11). En effet, en fonction du type 
de stimulation employee, le signal recueilli par l'elec- 
trode de recueil occipitale, par exemple droite, peut 
certes provenir du cortex occipital droit (on dit que la 
lateralisation de la reponse est « anatomique »), mais 
elle peut aussi, dans d'autres cas, provenir du cortex 
occipital oppose, gauche (on dit que la lateralisation de 
la reponse est « paradoxale »). Ainsi, lorsque la stimu- 
lation est faite par damiers alternants de grande taille 
projetes sur une grande surface (ce qui est souvent le 
cas, notamment chez l'enfant ou lors des stimulations 
par hemichamp), la lateralisation de la reponse est 
paradoxale, alors que lorsque la stimulation est faite 
par des damiers ON-OFF, la lateralisation de la reponse 
est anatomique. 


• Applications en neuro-ophtalmologie 

Nevrites optiques : evaluer les dysfonctions a la 
phase aigue, la recuperation, la perte axonale 

Dans les cas typiques, l'electrophysiologie est aujourd'hui 
peu utile en pratique. Dans les cas atypiques, l'ERG 
pattern et les PEV par damiers alternants sont interessants 
pour quantifier : 

• le bloc de conduction a la phase aigue (diminution 
des amplitudes de la N95 de l'ERG pattern et de la P100 
des PEV par damiers alternants) ; 

• les effets de la demyelinisation (augmentation du 
temps de culmination de l'onde P100, a ne pas confondre 
avec une pseudo-augmentation du temps de culmination 
de la PI 00 correspondant en fait a son remplacement par 
la P135 paramaculaire dans le cas d'un scotome central) ; 

• la remyelinisation progressive des nerfs optiques 
dans les deux annees suivant l'episode ; 

• la perte axonale et la degenerescence retrograde des 
fibres ganglionnaires. La persistance d'une amplitude 
diminuee de la N95 et de la P100 apres 1 mois d'evolu- 
tion constitue le marqueur d'une nevrite optique passee 
et peut etre utile au diagnostic positif d'une sclerose en 
plaques dans certains cas en objectivant la dissemina- 
tion des atteintes [2]. 

Tumeurs de la region optochiasmatique 

Les PEV montrent tous les signes d'une asymetrie croi- 
see de type alteration de la decussation. La diminution 


a 




b 





Electrode occipitale Electrode occipitale 

gauche droite 



F Figure 2.11 Lateralisation anatomique (a) et paradoxale (b). 

Avec certains types de stimulations (exemple : damiers ON-OFF), la reponse des PEV recueillie par I'electrode occipitale gauche provient du 
cortex occipital gauche (on parle de lateralisation anatomique); avec d'autres types de stimulations (ex. : damiers alternant de grande taille), 
la reponse des PEV recueillie par I'electrode occipitale droite provient du cortex occipital gauche, et vice versa, en raison de I'orientation 
anatomique du cortex occipital (on parle de lateralisation paradoxale). Exemple de la stimulation theorique des deux hemichamps visuels 
droits, d'apres D. Thompson. 
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Chapitre 2. Moyens d'etude de la fonction visuelle 


d'amplitude de la N95 serait un bon marqueur pronos- 
tique du potentiel de recuperation postoperatoire. Cette 
evaluation fonctionnelle est particulierement utile dans 
les cas ou les examens psychophysiques ne sont pas 
possibles [2]. 

Autres indications 

Les autres indications comportent : le depistage et la 
surveillance des hypertensions intracraniennes chez le 
nourrisson ; le depistage et la surveillance de la neuro- 
toxicite de certains medicaments (notamment l'etham- 
butol) ; le diagnostic differentiel difficile, malgre les 
examens d'imagerie, entre une neuropathie optique et 
une dystrophie retinienne ou une maculopathie (par- 
ticulierement chez le nourrisson, ou la realisation de 
l'imagerie est parfois problematique, et dans des situa- 
tions pouvant associer une atteinte de la retine et une 
atteinte du nerf optique). Enfin l'electrophysiologie 
a un role important dans le diagnostic d'une atteinte 
anorganique de la fonction visuelle. Ce diagnostic est 
souvent difficile, car l'imagerie ne permet jamais de 
confirmer la normalite de la fonction et il est primor- 
dial de prouver alors que l'ensemble des structures 
visuelles fonctionnent normalement. Afin de depister 
ces formes cliniques, on peut s'appuyer sur la notion 
de correspondance entre le niveau d'acuite visuelle et 


les reponses aux PEV en fonction de la taille du damier 
de stimulation : une acuite visuelle inferieure a un seuil 
donne n'est pas compatible avec une reponse nor- 
male aux PEV pour des damiers d'une taille donnee. 
Cependant, pour des acuites alterees mais superieures 
ou egales a 7/10, les reponses aux PEV peuvent etre 
toutes normales ; par ailleurs, quelle que soit l'acuite, 
des reponses anormales doivent etre interpretees avec 
prudence. Ainsi, il peut etre utile de proposer, en cas 
de baisse visuelle inexpliquee, une association PEV/ 
mfERG, afin de depister une maculopathie occulte 
pouvant simuler une atteinte anorganique. Enfin, si 
l'on suspecte une mauvaise fixation par le patient, 
source d'anomalies des PEV, on peut realiser les PEV a 
30 cm, sous controle de la fixation grace a une camera 
infrarouge, voire meme apres cycloplegie et avec une 
correction optique totale de pres, afin d'empecher les 
possibility de defocalisation. 
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Chapitre 3 

OCT en neuro-ophtalmologie 

M.-B. Rougier 


La tomographie par coherence optique ( optical coherence 
tomography ou OCT) est un examen non invasif qui per- 
met d'obtenir les images de certaines structures oculaires 
in vivo et en temps reel. Depuis son apparition dans les 
annees 1990 dans l'arsenal d'imagerie oculaire, la tech- 
nologie a considerablement evolue, rendant accessible 
1' analyse anatomique et la mesure de la retine, du nerf 
optique, de la cornee et de l'angle irido-corneen. Cette 
technique est aujourd'hui devenue indispensable dans 
la prise en charge des pathologies retiniennes et du 
glaucome. Dans le domaine de la neuro-ophtalmologie, 
et en particulier dans les pathologies du nerf optique, elle 
joue un role de plus en plus important, surtout depuis 
que la segmentation des differentes couches de la retine 
est devenue possible de fagon automatique. En effet, la 
retine etant le seul tissu dont une partie est constitute 
d'axones non myelinises (la myelinisation n'intervient 
qu'au-dela de la lame criblee), directement visibles par 
un examen d'une totale innocuite, la mesure de l'epais- 
seur de la couche des fibres ganglionnaires ( retinal nerve 
fiber layer ou RNFL) est potentiellement un biomarqueur 
de la degeneration neuronale. L'OCT ne fait ainsi que 
renforcer l'image classique de l'oeil fenetre sur le cerveau. 


Principes de I'OCT 

• Time-domain versus spectral-domain 

La difference entre time-domain et spectral-domain 
consiste sur le plan pratique a une vitesse d'acquisition 
et une definition bien meilleures avec ce dernier. En 
effet, d'une technique a l'autre, on passe d'une vitesse de 
100 a 400 scans par seconde avec une resolution axiale 
de 10 gm pour le time-domain , a une vitesse de 26000 a 
53 000 scans par seconde avec une resolution axiale d'en- 
viron 5 pm pour le spectral-domain. De plus, grace a l'ad- 
jonction d'un eyetracker, la reproductible des examens 
en a ete amelioree. 

• Acquisition des coupes OCT 

Retinal nerve fiber layer (RNFL) 

L'acquisition d'un scan circulaire autour de la papille 
permet la mesure de l'epaisseur des fibres ganglion- 
naires (couramment appelee RNFL). Elle est augmentee 
en presence d'un oedeme du nerf optique, et diminuee 
en cas de perte des fibres (comme dans le glaucome) ou 
d'atrophie optique. 


Cube maculaire 

L'acquisition de plusieurs lignes horizontales couvrant 
le pole posterieur de l'oeil permet d'une part d'identifier 
une anomalie morphologique retinienne, d' autre part de 
mesurer l'epaisseur retinienne. Ainsi, il est possible de 
diagnostiquer une atrophie retinienne ou au contraire 
un epaississement retinien. Cette mesure prend toute sa 
valeur lorsqu'elle est combinee a celle du RNFL et peut 
redresser un diagnostic. 

De plus, les nouveaux logiciels permettent la seg- 
mentation automatique des differentes couches de la 
retine et fournissent la mesure de leur epaisseur. Ceci 
prend une importance toute particuliere concernant la 
couche des cellules ganglionnaires {ganglion cell layer 
ou GCL). Dans la pathologie neuro-ophtalmologique, 
comme dans le glaucome, la mesure de l'epaisseur de 
la GCL, seule ou couplee a la couche plexiforme interne 
(selon les machines) dans l'aire maculaire, est probable- 
ment un outil d'avenir. En effet, la densite des cellules 
ganglionnaires est la plus elevee dans l'aire maculaire, 
ce qui rend toute modification de son epaisseur plus 
significative. De plus, l'absence de cellules gliales et de 
gros vaisseaux retiniens dans cette meme aire rend la 
GCL moins sujette aux variations structurelles inter- et 
intra-individuelles. Enfin, il y a une meilleure correla- 
tion topographique entre les deficits du champ visuel 
et la perte en cellules ganglionnaires qu'avec la perte en 
fibres ganglionnaires. 

Coupes verticale et horizontale en haute 
definition 

Des coupes verticale et horizontale en haute definition 
(figure 3.1) passant par la macula peuvent mettre en evi- 
dence des anomalies tres fines de la macula, notamment 
au niveau de la retine externe, et redresser un diagnostic 
de neuropathie optique pour celui de maculopathie. 

Enhanced depth imaging (EDI) 

Dans certains cas, augmenter la profondeur de coupe 
permet une analyse plus fine de la choroide et du nerf 
optique. On peut ainsi visualiser la lame criblee ou une 
druse enfouie de la papille. 

• Pieges et limites de I'OCT 

Meme si I'OCT est devenu un outil tres utile en 
neuro-ophtalmologie, a ce jour, c'est toujours la clinique, 
le plus souvent associee au champ visuel, qui prime dans 
la demarche diagnostique d'une neuropathie optique 
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I. Examen clinique, explorations anatomiques et fonctionnelles 



0 Figure 3. 1 Coupe OCT normale passant par la macula dun ceil gauche. 

On individualise la couche de fibres ganglionnaires (RNFL), tres epaisse autour de la papille, et la couche des cellules ganglionnaires (GCL). 


quelle qu'elle soit. De plus, beaucoup de benefices ont 
ete attribues a l'OCT, et plus precisement a la mesure du 
RNFL, qui se sont reveles decevants, voire trompeurs. 
II convient done d'utiliser cet examen a bon escient et 
surtout d'en connaitre ses limites. 

RNFL et atrophie peripapillaire 

Lors de la realisation du scanner peripapillaire, il faut 
verifier qu'il ne passe pas par une zone d'atrophie, entrai- 
nant une diminution du RNFL non significative. Cela est 
particulierement frequent dans les yeux myopes. 

Un RNFL diminue n'implique pas necessairement une 
neuropathie optique primitive. Une atrophie retinienne 
entraine automatiquement par degenerescence antero- 
grade une atrophie de la couche des fibres ganglion- 
naires. II faut done avant de parler de neuropathie 
optique verifier que l'epaisseur retinienne est normale. 

Un RNFL normal n'implique pas necessairement l'ab- 
sence de neuropathie optique. En effet, il faut selon les 
cas plusieurs semaines (nevrite optique retrobulbaire ou 
NORB) a plusieurs mois (compression tumor ale) de souf- 
france du nerf optique avant l'apparition d'un retentisse- 
ment sur le RNFL. D'une maniere generale, les atteintes 
retrobulbaires du NO s'accompagnent de modifications 
du champ visuel (CV) avant celles du RNFL (NORB, 
neuropathie optique compressive), a l'inverse des atteintes 
touchant la tete du NO (glaucome, oedeme papillaire). 

RNFL et GCL varient avec l'age et surtout avec la lon- 
gueur axiale. Pour des raisons a la fois mecaniques et 
optiques, l'epaisseur du RNFL diminue avec la longueur 
axiale. Cela prend une importance particuliere chez le 
myope qui peut avoir de fagon non pathologique des 
valeurs inferieures aux normes de la machine. Par ail- 
leurs, il a ete montre que le RNFL diminuait avec l'age, 
avec une perte d' environ 2 pm tous les 10 ans. 

Correlation entre structure et fonction 

Cette correlation est presente le plus souvent s'il s'agit 
d'associer le RNFL avec le CV, mais encore davantage 
avec l'epaisseur du GCL. Ainsi, dans une hemianopsie 
bitemporale par compression chiasmatique, le RNFL 
sera surtout diminue dans les secteurs temporal et 
nasal ; le GCL sera aminci plus precocement, et en retine 
nasale, la ou se projettent les fibres croisees. Il n'y a pas 
systematiquement de correlation entre RNFL et acuite 
visuelle, puisque la persistance d'un faisceau de fibres 
en inter-papillomaculaire est suffisante pour conserver 
une bonne acuite visuelle. Ainsi, on peut tres bien avoir 
une excellente acuite visuelle et une epaisseur effondree 
du RNFL. 


CEdeme papillaire 

C'est sans doute dans cette indication que l'OCT doit 
etre utilise avec circonspection, le risque etant de passer 
a cote d'une atrophie optique debutante masquee par 
l'oedeme. 

• Distinguer un vrai oedeme 
papillaire d'un faux 

Il y a essentiellement deux presentations anatomiques 
susceptibles de passer pour un oedeme papillaire 
(OP) : la petite papille pleine et la druse papillaire. 
Malheureusement dans les papilles pleines congeni- 
tales, il s'avere que le RNFL est legerement augmente. Et 
meme si en cas de vrai OP, le RNFL est statistiquement 
plus epaissi qu'en cas de druse de la papille, l'OCT seul 
ne peut generalement pas trancher entre les deux dia- 
gnostics, exception faite en cas de DSR peripapillaire, 
toujours associe a un vrai OP. En revanche une epaisseur 
superieure a 86 gm en nasal serait plus discriminante [1]. 

Dans les drusen de la papille, l'analyse de l'espace 
hyporeflectif sous-retinien peut egalement apporter, 
selon sa forme et son epaisseur, des indications interes- 
santes [1]. Mais c'est probablement l'EDI-OCT passant 
part la tete du nerf optique qui peut etre le plus contri- 
butif en montrant des cavites au sein du nerf optique, 
cavites qui correspondent aux drusen. No tons que des 
drusen vieillies peuvent s'accompagner d'une diminu- 
tion de l'epaisseur du RNFL en raison de la compression 
chronique des fibres par les drusen. 

• Surveillance d'un oedeme 
papillaire chronique 

L'exemple type est celui de l'OP bilateral dans le cadre 
d'une hypertension intracranienne (HIC) idiopathique. 
Le danger a suivre ces patients avec l'OCT seul reside 
dans le risque de passer a cote d'une atrophie optique qui, 
ajoutee a la persistance d'un OP, conduit a des valeurs 
normales (ou qui semblent se normaliser) du RNFL. Dans 
ce cas, il ne s'agit pas d'une bonne reponse au traitement, 
mais au contraire d'une aggravation de la pathologie. C'est 
pourquoi l'OCT n'est id qu'un outil d'aide a la surveillance, 
mais ne se substitue en aucun cas a l'examen du fond d'oeil 
(FO) ni au champ visuel. La encore, l'un des moyens de ne 
pas passer a cote d'une atrophie optique debutante serait 
de controler l'epaisseur du GCL (figure 3.2) qui sera affec- 
tee avant celle du RNFL [2] ; bien que coherent avec ce qui 
est constate dans les autres neuropathies, ceci necessite 
d'etre confirme par davantage d'etudes. 


28 


Document telecharge de ClinicalKey.fr par Faculte de Medecine de Tunis juillet 11, 2016. 

Pour un usage personnel seulement. Aucune autre utilisation n'est autorisee. Copyright ©2016. Elsevier Inc. Tous droits reserves. 




Chapitre 3. OCT en neuro-ophtalmologie 


• Bilan d'un cedeme papillaire aigu 

Lorsqu'il y a un OP aigu, la mesure du RNFL permet 
eventuellement d'obtenir des valeurs qui serviront de 
comparaison pour le suivi. En revanche, la recherche de 
liquide sous-retinien est interessante, qu'il soit peripa- 
pillaire et/ ou sous-retinien, soit parce qu'elle complete 
le tableau d'une neuroretinite aigue, soit parce qu'elle 
accompagne une neuropathie vasculaire ou un OP 
d'HIC. 

Dans le cadre d'une neuropathie ischemique ante- 
rieure aigue, l'OCT a un interet secondaire. Sans sur- 
prise, on retrouve une augmentation de l'epaisseur du 
RNFL a la phase aigue, suivie par un amincissement 
correle a la survenue de l'atrophie optique. En revanche. 


1' amincissement du GCL est plus precoce et bien correle 
aux deficits du CV, permettant une evaluation rapide du 
pronostic visuel. 


Papille pale 

Meme lorsqu'une papille est pale, laissant supposer une 
atrophie sous-jacente, l'analyse de l'OCT peut etre utile. 
Le plus souvent, l'epaisseur du RNFL est diminuee, 
confirmant la neuropathie optique. Cependant, avant 
de conclure, il faudra s'assurer qu'il ne s'agit pas d'une 
atrophie optique secondaire a une atrophie retinienne 
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0 Figure 3.2 Evolution de l'epaisseur du RNFL et du CCL au cours d'un OP bilateral accompagnant une HIC idiopathique. 

a. Au debut I'OP est volumineux et le RNFL tres augmente, alors que le GCL est deja diminue. 
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I. Examen clinique, explorations anatomiques et fonctionnelles 


Tomographie horizontale extraite 



Tomographie verticale extraite 




Tomographie horizontale extraite 


n^T 


Tomographie verticale extraite 




Fovea : 242, 66 



Fovea : 254, 67 


Carte des ecarts OD 


Secteurs OD 


Secteurs OS Carte des ecarts OS 




7K 

OOpm 

Ol gm 

Epaisseur moyenne du GCL 

73 

69 

Epaisseur GCL minimum 

68 

60 



F Figure 3.2 Suite. 

b. Quelques mois plus turd, I'OP a presque disparu et I'epaisseur du RNFL est tres legerement augmentee alors que celle du GCL continue de 
diminuer. 


en verifiant la normalite de I'epaisseur retinienne. On 
retiendra parallelement qu'il peut exister des kystes 
intraretiniens accompagnant une atrophie optique 
severe. Ces kystes sont vraisemblablement degenera tifs 
et n'ont pas de signification pathologique particuliere. 

Recemment, il a egalement ete mis en evidence une 
degenerescence retrograde trans-synaptique des cel- 
lules ganglionnaires, secondaire aux lesions occipitales. 
Dans ce cas, les deux papilles etaient pales, et la diminu- 
tion du GCL etait homonyme au deficit du champ visuel 
(figure 3.3). 

Parfois I'epaisseur du RNFL peut etre normale ; dans 
ce cas, il faudra confronter ce resultat avec la mesure du 


GCL. Si cette derniere est alteree, cela oriente soit vers 
une NORB recente (voir plus haut), soit vers une neuro- 
pathie toxique ou hereditaire. 


Fond d'oeil normal 

Quand la baisse de l'acuite visuelle (BAV) n'est pas 
expliquee par le FO, il peut s'agir soit d'une neuro- 
pathie optique retrobulbaire, soit d'une maculopathie 
occulte, soit d'une baisse de vision non organique. 
Dans tous les cas, l'analyse de l'OCT apporte des 
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Chapitre 3. OCT en neuro-ophtalmologie 
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0 Figure 3.3 Patiente ay ant presente un accident vasculaire cerebral occipital gauche 3 ans auparavant, avec hemianopsie laterale 
homonyme droite. 

Le RNFL est normal (a) alors que le GCL est diminue dans les deux hemi-retines gauches, temoignant de la degenerescence trans-synaptique (b). 
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I. Examen clinique, explorations anatomiques et fonctionnelles 


informations extremement utiles, que l'examen soit 
normal ou pas. C'est dans cette situation que l'examen 
de la retine externe est, sur les coupes en haute definition 
de la macula et de la GCL, particulierement approprie. 

• Neuropathie optique retrobulbaire 

Inflammatoire 

On a beaucoup ecrit sur l'interet de la mesure du RNFL 
dans le suivi, le pronostic et 1'evaluation des NORB au 
cours de la sclerose en plaques (SEP). En cas de neuro- 
pathie optique, l'etude du RNFL a la phase aigue montre 
en general une legere augmentation quand elle est asso- 


ciee a une SEP (normal dans les autres etiologies, en lien 
avec une inflammation du nerf optique). La perte en 
fibres commence apres 3 mois et atteint son maximum 
des le 6 e mois. Ensuite, on a peu d' informations car, a 
ce jour, les differentes etudes longitudinales ne sont pas 
assez longues pour pouvoir en tirer des resultats fiables. 
Plusieurs ont deja montre que l'atteinte du GCL inter- 
vient bien avant celle du RNFL, des la fin du l er mois qui 
suit la NORB, alors que le RNFL est encore legerement 
augmente [3, 4]. II semble done que la mesure du GCL 
soit plus interessante a la phase aigue que celle du RNFL 
pour evaluer les lesions des neurones ganglionnaires 
(figure 3.4). 
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F Figure 3.4 Evolution de I'epaisseur du RNFL et du CCL au cours d'une NORB de I'oeil droit dans le cadre d'une SEP. 

o. A la phase aigue , les epaisseurs sont normales. 
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Chapitre 3. OCT en neuro-ophtalmologie 


Le RNFL est surtout considere comme un biomar- 
queur de la degenerescence axonale au cours de la SEP, 
au meme titre que la mesure du volume cerebral a 1'IRM. 
Petzold et al. [5], dans une meta-analyse, reprennent ces 
etudes en distinguant trois types d'analyses differents. 
Le premier concerne la comparaison de patients ayant 
presente une neuropathie optique compliquant une SEP 
avec des sujets sains : il a ete retrouve une perte moyenne 


de 20 pm dans les yeux avec neuropathie optique, ce qui 
represente environ 20 % des fibres. Le deuxieme type 
d'analyse compare le RNFL de patients porteurs d'une 
SEP mais qui n'ont jamais eu de neuropathie optique 
avec des sujets sains : il a ete retrouve une diminution 
moindre (en moyenne de 7 pm) mais significative. Elle 
temoigne d'une probable degenerescence retrograde 
trans-synaptique des cellules ganglionnaires a partir de 
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0 Figure 3.4 Suite. 

b. 1 mois plus tard, le RNFL reste dans les li mites de la norma le avec un leger gonflement des fibres non significatif et le CCL commence a 
diminuer a droite. 


33 


Document telecharge de ClinicalKey.fr par Faculte de Medecine de Tunis juillet 11, 2016. 

Pour un usage personnel seulement. Aucune autre utilisation rTest autorisee. Copyright ©2016. Elsevier Inc. Tous droits reserves. 









I. Examen clinique, explorations anatomiques et fonctionnelles 
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0 Figure 3.4 Suite. 

c. 3 mois plus tard le RNFL est toujours normal, alors que le GCL est franchement diminue du cote de la NORB. 


lesions sur les radiations optiques. Enfin, le troisieme 
type compare chez les memes patients atteints de SEP 
le RNFL des yeux atteints de neuropathie optique avec 
l'ceil sain controlateral : la diminution du cote atteint 
est de 14 pm en moyenne. Bien qu'a ce jour, il soit dif- 
ficile de savoir si cette mesure a une quelconque valeur 
pronostique sur la severite de l'atteinte du nerf optique, 
il semble que la mesure du GCL devienne un biomar- 
queur de la degenerescence neuronale cerebrale tres 
prometteur [6]. 

Au cours de la SEP, le handicap etant lie a la perte axo- 
nale, l'utilisation de l'OCT comme biomarqueur de ce 
handicap a ete exploree. Concernant la fonction visuelle. 


on retrouve sans surprise une correlation positive entre 
le deficit visuel et la diminution du RNFL. Cette asso- 
ciation est particulierement forte si on considere la sen- 
sibilite au contraste [7] et le champ visuel. En revanche, 
concernant une association entre le RNFL et le score 
EDSS (expanded disability status scale), les resultats sont 
discordants d'une etude a l'autre. De meme, les criteres 
de correlation entre RNFL et imagerie cerebrale sont en 
cours d'elaboration. 

Enfin, de nombreuses etudes montrent que les valeurs 
de l'OCT (RNFL et GCL) serait plus severement dimi- 
nuees au cours des NORB associees a la neuromyelite 
de Devic comparee a la SEP [8 pour revue]. Les resultats 
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Chapitre 3. OCT en neuro-ophtalmologie 


sont plus controverses si l'on s'interesse a l'analyse de 
l'oeil indemne de toute NORB. Une etude recente montre 
que les sujets atteints de SEP ont une atrophie du RNFL 
temporal plus marquee que les patients atteints de Devic. 

Hereditaire 

Dans l'atrophie optique dominante, contrairement au 
glaucome, c'est le secteur temporal (puis le secteur infe- 
rieur du RNFL) qui est le plus touche, avec une epargne 
relative du secteur nasal, ce qui peut etre un element de 
diagnostic differentiel utile. De plus cette perte axonale 
survient tot, avant meme la baisse de vision. Mais dans 
cette affection c'est le GCL qui est diminue le plus pre- 
cocement, et une etude recente decrit des correlations 
pheno-genotypiques basees sur le GCL [9]. 

Dans la neuropathie optique de Leber en revanche, 
on retrouve assez peu de chose. Dans certaines etudes, 
les porteurs de la mutation auraient une epaisseur en 
temporal plus importante que les sujets normaux, mais 
ce resultat est a temperer avec la grande variability de 
l'epaisseur du RNFL. Ensuite, quand la neuropathie 
s'est installee, l'atrophie survient des les premiers mois. 

Compressive 

Lors des neuropathies optiques (NO) compressives, le 
CV est generalement altere avant le RNFL, et l'OCT ne 
constitue pas un outil diagnostique. Cependant, il peut 
avoir un interet dans le suivi, pour prendre une decision 
chirurgicale de decompression rapide par exemple, ou 
donner une valeur pronostique. II a en effet ete montre 
que, dans les neuropathies optiques secondaires aux 
adenomes hypophysaires, l'atteinte du secteur inferieur 
du RNFL etait un facteur pronostique defavorable de 
recuperation visuelle apres la chirurgie. On notera que, 
comme dans les NO hereditaires, l'atteinte du RNFL est 
differente de celle que l'on rencontre dans le glaucome, 
puisque les secteurs atteints en premiers sont les sec- 
teurs nasal et temporal [10]. 

Toxique 

Dans les NORB toxiques, il a ete montre une diminu- 
tion du RNFL, mais aussi du GCL. Il semble que cette 
derniere soit atteinte avant le RNFL; a ce jour, les etudes 
cliniques manquent pour confirmer cette assertion. 

• Maculopathie occulte 

On designe sous le terme de maculopathie occulte les 
baisses de vision a fond d'oeil normal en lien avec une 
anomalie maculaire. En fait, grace a l'imagerie multimo- 
dale, et plus particulierement l'OCT, il est mis en evi- 
dence des anomalies non vues au fond d'oeil. L'exemple 
typique est celui de 1 ' acute zonal occult outer retinopathy 
(AZOOR) ou encore du syndrome des taches blanches 
evanescentes. En effet, ces syndromes s'accompagnent 
soit d'un fond d'oeil normal, soit d'un tres leger OR Ce 
dernier oriente vers une neuropathie inflammatoire, 
alors que la lesion initiale est retinienne, comme le 
montrent l'OCT mais aussi l'angiographie. 

C'est pourquoi toute exploration OCT du nerf optique 
doit s'accompagner d'une analyse de la morphologie 
retinienne (voir plus haut). 


• Baisse de vision anorganique 

En cas de suspicion de baisse visuelle fonctionnelle, 
l'OCT est un outil de diagnostic supplemental, mais 
ne peut suffire a lui seul. En effet, si un OCT (retine et 
nerf optique) normal ne peut exclure un trouble orga- 
nique, en revanche un OCT anormal devient un argu- 
ment qui confirme une origine organique des troubles 
visuels. 

Maladies neurologiques 
degeneratives ( Alzheimer ; 
Parkinson) 

Sur la base du postulat que l'OCT pourrait etre un bio- 
marqueur de la degenerescence axonale, il a ete propose 
d'etudier le RNFL dans les pathologies degeneratives 
du systeme nerveux central, telles que la maladie 
d'Alzheimer et la maladie de Parkinson. 

Dans la maladie d'Alzheimer, la plupart des etudes 
retrouvent une diminution de l'epaisseur du RNFL. 
Des etudes similaires ont ete realisees avec la mesure 
du GCL [11]. L'avenir s'oriente vers la mise en evidence 
de criteres a l'OCT permettant d'etablir un pronostic 
evolutif. 

Les etudes portant sur la maladie de Parkinson sont 
plus rares. Il semble neanmoins que l'amincissement du 
RNFL et du GCL soit correle a la duree et a la severite 
de la maladie. 
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Chapitre 4 

Neuro-imagerie 

F. Heran, J. Savatovsky 


La neuro-imagerie est indispensable au diagnostic etio- 
logique et topographique de la plupart des atteintes 
des voies visuelles et de l'oculomotricite. Elle permet 
de suivre leur evolution spontanee ou sous traitement. 
Morphologique et fonctionnelle, elle aide a preciser le 
siege, 1' aspect, la structure et le retentissement de la 
lesion. 

Le bilan doit comporter une etude detaillee des 
centres nerveux (aires de projection corticales, voies 
associatives), des noyaux et troncs des nerfs, et de 
l'orbite. La realisation de cette imagerie est orientee 
par les donnees de l'examen neuro-ophtalmologique. 
Ces informations cliniques detaillees vont permettre 
une etude de la pathologie, adaptee en temps (notion 
d'urgence ou non) et en topographie (nerf atteint lors 
d'un trouble de l'oculomotricite, siege prechiasma- 
tique, chiasmatique ou retrochiasmatique de la lesion 
des voies visuelles). Elies doivent done etre transmises 
de fagon claire et precise au radiologue qui prend en 
charge le patient. 


Methodes d 'imagerie 

En neuro-ophtalmologie, l'imagerie repose avant tout 
sur 1'IRM, realisee en l'absence de contre-indications 
(pacemaker, materiel implante electronique, corps 
etranger orbitaire ferro-magnetique). 

Les sequences utilisees pour etudier le parenchyme 
dependent de la pathologie recherchee. Les sequences 
morphologiques classiques ou recentes donnent une 
excellente analyse anatomique et structurelle de la 
lesion. On utilise le T2 echo de gradient (EG), de plus en 
plus remplace par l'imagerie de susceptibility magne- 
tique ( susceptibility weighted imaging ou SWI), pour 
depister les saignements, les thromboses veineuses, 
les calcifications et pour les etudes arterielles. 
Les sequences fluid attenuation inversion recovery 
(FLAIR) et T2 spin echo (SE) recherchent en particu- 
lar les lesions de la substance blanche. Le T1 et le 
T1 injecte ont un interet morphologique et precisent 
la vascularisation lesionnelle et l'eventuelle rupture 
de la barriere hemato-encephalique (BHE). L'injection 
peut etre realisee de fagon simple. L'imagerie peut etre 
fonctionnelle, suivant un mode perfusion T2, pour 
differencier la prise de contraste liee a une rupture de 
la BHE comme dans une infection, une inflammation, 
un lymphome de celle d'une neoangiogenese caracte- 


risant les lesions gliales ou secondaires [1]. Parmi les 
autres sequences fonctionnelles, la diffusion est indis- 
pensable pour le diagnostic des ischemies recentes, 
des tumeurs cellulaires, des kystes epidermoi'des, des 
infections [2]. Les diffusions avec multiples directions 
(imagerie de tenseur de diffusion) sont utilisees pour 
la reconstitution des faisceaux de fibres (fiber tracking ; 
figure 4.1). Ceci peut avoir un interet pour localiser un 
faisceau donne (faisceau pyramidal ou fibres visuelles 
par exemple) par rapport a une lesion. Ces sequences 
sont particulierement utiles dans la planification de la 
voie d'abord chirurgicale. La spectroscopie par IRM 
ou spectro-RM peut apporter des arguments diagnos- 
tiques dans l'etude des lesions de la substance blanche, 
distinguant les inflammations des processus tumo- 
raux dans la plupart des cas. Diverses explorations 
vasculaires ou angiographies par resonance magne- 
tique (ARM) dynamiques, arterielles ou veineuses 
completent le protocole. 

Dans le cadre des pathologies neuro-ophtalmologiques, 
certaines sequences restent specifiques. L'exploration 
fine des nerfs de l'oculomotricite dans les citernes repose 
sur les sequences volumiques T2 infra millimetriques. 
L'analyse des voies optiques anterieures est faite sur 
les sequences T2 fines coronales qui evitent les volumes 



0 Figure 4. 1 IRM : tractographie des fibres visuelles posterieures 
gauches. 
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I. Examen clinique, explorations anatomiques et fonctionnelles 


partiels rencontres sur les coupes axiales et les coupes 
fines en densite de proton. On ajoute souvent des 
coupes en T1 injecte avec suppression de graisse (fat 
saturation ou FATSAT), indispensables pour visualiser 
la prise de contraste d'une structure entouree de graisse 
(typiquement une nevrite optique aigue). La visualisa- 
tion des cedemes papillaires et de la tete du nerf optique 
repose sur les coupes axiales T2 et T2 FATSAT fines et 
les coupes axiales FLAIR avec injection (FLAIR gado- 
linium). Pour differencier oedeme et faux oedeme lie a 
des drusen, l'echographie est meilleure que le scanner 
qui ne detecte que les drusen calcifiees. Certains auteurs 
proposent l'utilisation de sequences en double inver- 
sion 2D et 3D pour sensibiliser la detection des lesions 
inflammatoires des nerfs optiques. Plus recemment en 
pathologie orbitaire sont apparues les sequences Dixon 
(figure 4.2). Une seule acquisition avec traitement infor- 
matique des donnees permet d'obtenir des images cal- 
culees en ponderation T1 ou T2 avec et sans saturation 
de la graisse et de l'eau. Un des interets de ces sequences 
est la diminution des eventuels artefacts. 

On completera en fonction des cas 1'IRM par un 
scanner (recherche de calcifications, lesions osseuses 
associees). L'echographie orbitaire ou des troncs 
supra-aortiques et du polygone avec Doppler cou- 
leur (echo-Doppler couleur ou EDC) garde des indi- 
cations privilegiees dans les pathologies vasculaires 


(appreciation du retentissement d'une stenose caro- 
tidienne, recherche d'une fistule durale du sinus 
caverneux). 

En cas de contre-indication a 1'IRM, ou en extreme 
urgence (hematome, recherche d'hemorragie meningee 
aigue par exemple), ces examens seront bien entendu 
privilegies. 

L'arteriographie joue un role essentiellement the- 
rapeutique, par exemple dans l'embolisation d'un 
anevrisme de l'artere communicante posterieure res- 
ponsable d'une paralysie du nerf oculomoteur (III), 
parfois decouvert lors de sa rupture, l'etude vasculaire 
diagnostique etant assuree par l'angio-scanner et les 
diverses angio-IRM. 


Imagerie anatomique 

Dans ce chapitre, nous developperons les aspects normaux 
en IRM des elements nerveux impliques dans la vision et 
dans l'oculomotricite. Ce rappel de l'anatomie IRM est 
utile pour comprendre le choix du protocole d'imagerie et 
pour analyser correctement les images. Le developpement 
des sequences 3D, des coupes fines et l'essor des IRM 3 T 
ont permis des progres indiscutables dans la visualisation 
des structures anatomiques cerebrales. 




C 


0 Figure 4.2 IRM coupes orbitaires axiales T2 Dixon (a, b) et T1 gadolinium Dixon (c, d). Nevrite optique gauche (fleche). 
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Ch a pitre 4. Neuro-imagerie 



F Figure 4.3 IRM coupes FLAIR sagittate ( a ), coronale (b), axiale (c). SEP : localisation proche du noyau du III droit (fleche). 


• Voies de I’oculomotricite 

Les noyaux des nerfs impliques dans l'oculomotricite 
et les centres regulateurs ne sont pas identifiables en 
imagerie morphologique de routine, meme si certaines 
etudes de la litterature les isolent du parenchyme 
adjacent. Neanmoins, on connait leurs zones de projec- 
tion, ce qui permet d'etablir une topographie lesionnelle 
et de la correler a la clinique. Ces structures sont toutes 
situees dans le tronc cerebral. 

Les trois nerfs a destinee oculomotrice sont le nerf ocu- 
lomoteur (III), le nerf trochleaire (IV) et le nerf abducens 
(VI). Ils sont identifiables en IRM, le III et le VI systema- 
tiquement a cause de leur taille et leur situation dans les 
citernes, le IV plus difficilement [3]. Le faisceau longitu- 
dinal median, souvent implique dans les troubles oculo- 
moteurs centraux, siege a la partie posterieure du tronc 
cerebral. II vehicule notamment des neurones reliant les 
noyaux du VI et du III. 

Le III, dont le noyau est pedonculaire (figure 4.3), 
sort du tronc cerebral par la fossette interpedonculaire. 
II traverse cette citerne interpedonculaire oblique en 
bas et en dehors. II est compris a son origine dans une 
pince vasculaire formee par l'artere cerebelleuse supe- 
rieure en bas, et l'artere cerebrale posterieure en haut, 
et est en rapport etroit avec l'artere communicante 
posterieure. II chemine a la partie supero-externe 
du toit du sinus caverneux, dans un dedoublement 
de la dure-mere, bien visible car elargi au cours des 
hypertensions intracraniennes, et penetre par la fis- 
sure orbitaire superieure dans l'orbite ou il se divise 
en deux branches (figure 4.4). Son contingent soma- 
tomoteur (III extrinseque) innerve les muscles droits 
superieur, medial et inferieur, l'oblique inferieur et le 
releveur de la paupiere superieure. 

Son contingent visceromoteur, parasympathique (III 
intrinseque), assure la constriction pupillaire et permet 
l'accommodation. 

La dilatation pupillaire est sous dependance du 
sympathique dont les voies suivent un trajet pas- 
sant successivement par l'hypothalamus, la moelle, 
la chaine sympathique cervicale (en rapport direct 
avec la carotide), le trijumeau et les nerfs ciliaires 
longs. Une lesion de ce circuit donne un syndrome de 
Claude-Bernard-Horner. 


Le noyau du IV est situe dans le mesencephale, sous 
celui du III. Le nerf sort du tronc a sa face posterieure 
et croise la ligne mediane sous les tubercules quadri- 
jumeaux posterieurs. Son calibre tres fin explique sa 
visualisation difficile. II contourne le tronc cerebral et 
traverse la citerne prepontique, penetre dans la paroi 
laterale du sinus caverneux puis dans l'orbite par la fis- 
sure orbitaire superieure. II innerve le muscle oblique 
superieur (figure 4.5). 

Le VI a un noyau protuberantiel et une origine appa- 
rente au bord inferieur de la protuberance, dans le sillon 
bulbo-protuberantiel, en dedans et sur le meme plan que 
le paquet acoustico-facial. Oblique en haut et dehors, il 
traverse la citerne prepontique, passe au-dessus de l'apex 
petreux, penetre la base du crane par le canal de Dorello, 
dont l'orifice est plus ou moins visible, puis traverse le 
sinus caverneux, satellite de la face inferieure de la caro- 
tide interne. Il entre dans l'orbite par la fissure orbitaire 
superieure. Il innerve le muscle droit lateral (figure 4.6). 

• Voies visuelles 

Le nerf optique est la reunion des fibres optiques issues 
de la retine. Il est constitue d'axones qui s'entourent d'une 
gaine de myeline apres le passage de la lame criblee et de 
cellules gliales, et a les memes caracteristiques de signal 
que la substance blanche dont il partage les pathologies. 
Il chemine au centre de l'orbite et du cone forme par 
les muscles oculomoteurs. Dans ce segment intraorb i- 
taire, le nerf optique est entoure d'une gaine meningee, 
expansion de la meninge endocranienne. La quantite de 
liquide cerebro-spinal (LCS) comprise entre le nerf et 
cette gaine varie selon la physiologie et la pathologie. Le 
LCS est presque constamment vu sur des sequences pon- 
derees en T2, sous forme d'un anneau en hypersignal et 
entourant le nerf en hyposignal sur le tiers anterieur du 
nerf (figure 4.7a). Plus en arriere, sa visualisation est plus 
variable (figure 4.7b). La presence de LCS dans le tiers 
posterieur du nerf et a l'apex orbitaire est le plus souvent 
pathologique et fait rechercher une atrophie optique, 
un obstacle apical, une hypertension intracranienne. Le 
nerf optique traverse le canal optique au-dessus et en 
dehors de la fissure orbitaire superieure (segment cana- 
laire), puis penetre dans la citerne optochiasmatique 


39 


Document telecharge de ClinicalKey.fr par Faculte de Medecine de Tunis juillet 11, 2016. 

Pour un usage personnel seulement. Aucune autre utilisation rTest autorisee. Copyright ©2016. Elsevier Inc. Tous droits reserves. 


I. Examen clinique, explorations anatomiques et fonctionnelles 



0 Figure 4.4 IRM coupes axiale T2 inframillimetrique ( a ), coronales T1 gadolinium (b), T2 (c) et axiale T2 FATSAT (d). Trajet du III 
dans la citerne interpedonculaire (fleche rouge), le sinus caverneux (fleche verte), I'orbite (fleche bleue). 



0 Figure 4.5 IRM coupes axiales T2 (a), fusion 3D T1 gadolinium/T2 (b). IV (fleche rouge). Coupes orbitaires T2 coronale (c) et 
axiale (d). Muscle oblique superieur (fleche bleue). 
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Ch a pitre 4. Neuro-imagerie 


ou il chemine, oblique en arriere, en haut et en dedans 
(figure 4.7c). II s'unit a son homologue pour former le 
chiasma optique, en arriere et au-dessus de l'espace per- 
fore anterieur [4]. 

Le chiasma est une plaque quadrilatere de substance 
blanche, situee au-dessus de l'hypophyse, sous le plan- 
cher du troisieme ventricule, en arriere de la terminaison 
des carotides internes et en avant du tronc cerebral et 
des tubercules mamillaires (figure 4.7d). II donne nais- 
sance aux bandelettes optiques, obliques en dehors et en 
arriere. Bien identifiables en IRM, juste sous la base des 
lobes frontaux (figure 4.7e), elles se perdent ensuite dans 
le parenchyme lors de leur abouchement dans les corps 
genicules externes (CGE) d'ou partent les radiations 
optiques. Celles-ci sont divisees en deux faisceaux : supe- 
rieur (ou parietal) passant au-dessus du carrefour ventri- 
culaire, et inferieur (ou temporal) passant au-dessous de 
ce carrefour. Ces radiations se terminent a la face interne 
du lobe occipital, autour de la scissure calcarine [5]. Elles 
peuvent etre detectees sur les sequences de tractographie. 


Imagerie des pathologies 

neuro-ophtalmologiques 

Les protocoles d'exploration IRM varient en fonction de 
la clinique (importance de la qualite de la prescription) 
et de l'etat du patient. Le moment choisi pour realiser 
cette IRM est fonction de l'urgence et de la disponibilite 
de la machine. 

• Troubles de I'oculomotricite 

Dans tous les cas, en l'absence d'orientation clinique, 
tout le trajet des voies oculomotrices doit etre suivi du 
tronc cerebral a l'orbite, de maniere systematique [6]. 

Urgences 

Elles sont essentiellement representees par les troubles 
oculomoteurs douloureux. 




0 Figure 4.6 IRM montrant le trajet du VI : coupes axiale T2 ( a ), axiale (b) et sagittale (c) T2 infra millimetrique , axiale T1 gadoli- 
nium (d). VI (fleche rouge). Projection du noyau du VI (fleche bleue). Canal de Dorello (fleche verte). 
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I. Examen clinique, explorations anatomiques et fonctionnelles 



0 Figure 4.7 IRM coupes coronales T2. Nerf optique (fleche rouge) intra-orbitaire (a, b), intracranien (c). Chiasma : fleche bleue (d). 
Bandelettes : fleche verte (e). 


Diplopie ou simple mydriase brutale, liee a une 
atteinte du III , associee a des cephalees aigues 

II s'agit, jusqu'a preuve du contraire, d'une hemorragie 
meningee (cephalee) par rupture d'un anevrisme siegeant 
au contact du III (valeur localisatrice). Le bilan d'imagerie, 
realise en extreme urgence, recherche un saignement dans 
les espaces sous-arachnoidiens et localise l'anevrisme 
(figure 4.8). L'etat du patient fait souvent preferer, a cause 
de sa rapidite et sa disponibilite, le scanner (scanner sans 
injection puis angio-scanner) a 1'IRM (FLAIR, SWI et time 
of flight ou TOF). Le diagnostic confirme, le patient est 
immediatement confie pour traitement en neuroradiolo- 
gie interventionnelle ou en chirurgie. 

Dans ce cadre de diplopie et cephalees aigues, il faut 
penser egalement aux necroses des adenomes hypophy- 
saires avec coulee hemorragique et inflammatoire vers 
les sinus caverneux. Ils constituent une urgence d'ima- 
gerie et surtout therapeutique (risque d'insuffisance sur- 
renalienne aigue). 

Syndrome de Claude-Bernard-Horner (ptosis 
discret, myosis) dans un contexte douloureux 
(cervicalgie, scapulalgie, douleurs de la face , 
parfois au second plan) 

Ce tableau fait evoquer une compression des plexus 
sympathiques pericarotidiens (Claude-Bernard-Horner 
ou CBH) par un hematome de paroi (dissection caroti- 
dienne) [7]. L'IRM est realisee rapidement et recherche 


un hematome pericarotidien (en hypersignal sur les 
sequences ponderees en T1 avec FATSAT centrees sur 
le trajet cervical et intracranien de la carotide interne). 
Cette dissection est frequemment sous petreuse ce 
qui explique la negativite possible du bilan en EDC. 
L'analyse des images est soigneuse, une extension 
intracranienne de cet hematome contre-indiquant un 
traitement anticoagulant a cause des risques d 'hemor- 
ragie meningee. L'ARM injectee des troncs supra-aor- 
tiques apprecie le retentissement de l'hematome sur le 
vaisseau : effet de masse responsable d'un retrecisse- 
ment pouvant aller jusqu'a l'occlusion complete, double 
chenal, developpement d'un faux anevrisme (figure 4.9). 
L'IRM encephalique detecte un accident ischemique par 
bas debit ou emboles. Un bilan etiologique vasculaire 
detaille sans urgence (aorte et ses branches) doit etre 
prevu. 

Diplopie post-traumatique immediate 

Elle fait rechercher en urgence une fracture en « goutte » 
qui touche le plancher orbitaire chez un l'enfant dans 
la tres grande majorite des cas, a cause de la constitu- 
tion des parois orbitaires. Son mecanisme en clapet 
(ouverture-fermeture des berges des parois fracturees) 
explique la possible incarceration du muscle droit infe- 
rieur dans un foyer de fracture tres etroit. En 1' absence 
de traitement chirurgical urgent, la vitalite du muscle et 
sa fonction sont rapidement compromises. Realise en 
urgence, le scanner avec acquisition helicoidale permet- 
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Ch a pitre 4. Neuro-imagerie 



0 Figure 4.8 IRM coupes axiales inframillimetriques T2 (a) et TOF (b). Anevrisme de I'artere communicante posterieure (fleche rouge) 
comprimant le III droit (fleche bleue). 



0 Figure 4.9 ARM des troncs supra aortiques (a). IRM avec coupes en diffusion B1000 (b), T1 gadolinium FATSAT (c, d). Hematome 
parietal carotidien gauche (fleche bleue) avec stenose carotidienne (fleche jaune). Dissection avec extension intracranienne (fleche rouge). 


tant des reconstructions coronales et sagittales obliques 
dans l'axe de l'orbite est indispensable. II met souvent 
en evidence une incarceration non pas de muscle mais 
graisseuse, dont le retentissement fonctionnel est egale- 
ment une diplopie mais le pronostic fonctionnel moins 
grave (figure 4.10) [8]. 


Diplopie brutale 

Elle peut justifier une imagerie en urgence, le patient 
entrant dans un protocole de possible thrombolyse dans 
le cadre d'un accident ischemique recent du tronc cerebral. 
Le protocole IRM comprend des sequences diffusion, T2 
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I. Examen clinique, explorations anatomiques et fonctionnelles 



0 Figure 4.10 Scanner orbitaire avec reconstruction coronale. Fracture du plancher avec foyer etroit (fleche bleue) et incarceration du 
muscle droit inferieur (fleche rouge) et de graisse (fleche verte). 



EG ou SWI, FLAIR et une ARM TOE II peut s'agir d'une 
ischemie du noyau du III dans le pedoncule (figure 4.11), 
d'un hematome. L'absence d'anomalie sur des images de 
ce protocole vasculaire fait evoquer une ischemie d'un 
nerf (micro-angiopathie diabetique), une myasthenie, ou 
une cause autre. La recherche d'une autre etiologie fait 
realiser des sequences orbitaires et des sequences com- 
plementaires etudiant le sinus caverneux dans le meme 
temps ou en differe. 


Diplopie horizontal, cephalees, cedeme papillaire 

Devant ce tableau evocateur d'hypertension intracra- 
nienne (HTIC) responsable d'une traction sur les deux VI, 
une imagerie s'impose, au mieux une IRM. Elle recherche 
outre une tumeur, une thrombose veineuse cerebrale. 
Cette derniere se traduit par des signes directs : caillots 
intraveineux hyperdenses en scanner, en hypersignal T1 
en IRM, et lacunes sur des images veineuses realisees avec 
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Ch a pitre 4. Neuro-imagerie 


injection (ARM veineuse, angio-scanner veineux). Cette 
imagerie analyse le retentissement parenchymateux de la 
thrombose (hemorragie par engorgement veineux). Dans 
le cadre d'une prise de poids rapide, apres avoir elimine 
les autres causes d'HTIC, on retient le diagnostic d'HTIC 
idiopathique devant l'association dilatation des espaces 
peri-optiques, arachnoi'docele intrasellaire, ptose amyg- 
dalienne, stenose des sinus lateraux (figure 4.12). La pres- 
sion intracranienne, prise lors de la ponction lombaire 
evacuatrice, est elevee (superieure a 25 cm d'eau) [9]. 


Situations necessitant une exploration 
sans urgence 

Diplopies horizontales avec des cephalees 
orthostatiques 

II s'agit d'une hypotension intracranienne, par dimi- 
nution du volume de LCS (fuite de LCS par breche 
post-traumatique, kyste radiculaire, post-ponction 
lombaire) et attraction vers le bas de l'encephale res- 
ponsable d'un etirement des VI. L'IRM met en evidence 




I Figure 4.12 IRM : ARM veineuses ( a , b), coupes corona les 
T2 (c, f), axiale T2 FATSAT (d), axiale FLAIR gadolinium (e). HTIC 
idiopathique. Stenose des sinus lateraux (fleche verte), dilatation des 
espaces peri-optiques (fleche rouge), oedeme papillaire (fleche bleue). 
Autre exemple avec hypersignal T2 des nerfs optiques, signant leur 
souff ranee : fleche jaune (f). 
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I. Examen clinique, explorations anatomiques et fonctionnelles 


un epaississement dure-merien avec un epanchement 
sous-dural hematique (traction dure-merienne avec 
arrachements veineux) en hypersignal FLAIR, une 
prise de contraste et un epaississement pachymeninge, 
une ptose amygdalienne, un engorgement veineux 
sous-hypophysaire et parfois un decollement epidural 
perimedullaire. Son traitement repose sur le blood-patch 
et la prise en charge eventuelle de la cause. 

Diplopie par atteinte d'un nerf [10] 

Elle impose la recherche d'une lesion du noyau du 
nerf, du tronc du nerf dans les citernes de la base et 
dans le sinus caverneux. II peut s'agir d'une lesion 
intrinseque (schwannome, inflammation, infiltration 
tumorale), d'une compression (meningiome, anevrisme, 
lesion inflammatoire), d'une complication post-trauma- 
tique. L'exploration du tronc cerebral est faite en T2, 
FLAIR, T1 avec injection diffusion ou SWI en fonction 
de la clinique. Elle necessite une bonne connaissance 
de l'anatomie et de la projection des noyaux des nerfs. 
La visualisation des nerfs dans les citernes utilise les 
sequences T2 inframillimetriques ( constructive inter- 
ference in steady state ou CISS, DRIVE, fast imaging 
employing steady state ou FIESTA, etc.) et les coupes fines 
T1 injectees, avec FATSAT en particulier quand on veut 
etudier aussi la base du crane. Retenons que les atteintes 
du IV necessitent avant tout une etude orbitaire cor- 
recte afin de detecter la decompensation d'une lesion 
ancienne, traduite par une atrophie d'un muscle oblique 
superieur (figure 4.13). Les atteintes progressives du 
VI sont souvent liees a une compression par un menin- 
giome retroclival (figure 4.14). Les atteintes du III sont 
souvent inflammatoires : le III est en hypersignal T2 et 
prend le contraste apres injection (figure 4.15). 

Diplopie par atteinte de plusieurs nerfs 

On evoque une atteinte du sinus caverneux (III, IV, V, VI, 
CBH) ou de l'apex orbitaire (III, IV, VI, II) dont les causes 
sont multiples (figure 4.16) [11]. 

Concernant le sinus caverneux, il faut retenir que : 

• 1'IRM est plus performante que le scanner pour l'etude 
des sinus caverneux ; 


• la taille de la lesion n'est pas correlee a l'intensite 
des signes cliniques. Sa recherche doit etre minutieuse 
(coupes fines, injection, suppression de graisse) ; 

• les lesions n'ont pas toujours un aspect specif ique 
(meningiome ou inflammation?). Leur diagnostic defi- 
nitif peut necessiter un suivi en imagerie ; 

• la detection lesionnelle est parfois difficile et neces- 
site des yeux entraines, ce qui explique les retards 
diagnostiques. 

II peut s'agir egalement d'atteintes plus diffuses, 
infectieuses (maladie de Lyme), inflammatoires (sar- 
coidose) ; tumorales (lymphome, carcinomatose lep- 
tomeningee), ou plus rarement d'une atteinte de type 
Miller-Fischer. 


Diplopie avec signes orbitaires 

Les signes sont variables : douleurs orbitaires, exoph- 
talmie, chemosis, hyperhemie conjonctivale. L'imagerie 
est centree sur les orbites et recherche une atteinte 
musculaire, dont l'etiologie la plus frequente est une 
orbitopathie dysimmunitaire, une lesion expansive 
vasculaire (varice, hemangiome caverneux, etc.) ou 
tissulaire (inflammation, lymphome, etc.), une infec- 



0 Figure 4.13 IRM coupe coronate T2. Atrophie de I'oblique 
superieur droit (fleche). 



0 Figure 4.14 IRM coupes T2 inframillimetrique (a) et T1 gadolinium FATSAT (b). Meningiome retroclival comprimant le VI gauche 
(fleche). 
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Ch a pitre 4. Neuro-imagerie 



0 Figure 4.1 S IRM coupes axiale T1 FATSAT gadolinium (a), sagittate T1 (b), coronate T2 (c). Sarcoidose avec atteinte du III droit 
(fleche rouge). Atrophie de muscles in nerves par le III droit (fleche bleue). 


tion. Le scanner peut etre utile et suffisant. II est 
rapide a obtenir dans le cade des pathologies infec- 
tieuses aigues ou des possibles orbitopathies dysim- 
munitaires. L'IRM reste plus performante a la fois 
dans la determination du siege lesionnel, la precision 
de sa nature et 1'evaluation de son eventuelle exten- 
sion intracranienne. 

Dans le cadre de ces lesions orbitaires, outre les masses 
vasculaires, les inflammations et les tumeurs [12], citons 
les fistules arterioveineuses du sinus caverneux dont la 
symptomatologie est essentiellement orbitaire et asso- 
cie exophtalmie, diplopie, hyperhemie conj one ti vale. 
Ces signes sont lies a la stase veineuse. Le tableau est 
aigu dans un contexte post-traumatique grave dans les 
fistules directes (fracture de la base avec plaie caroti- 
dienne) plus insidieux dans les fistules durales (femme 
agee avec tableau de conjonctivite trainante) [13]. L'EDC 
orbitaire est l'examen diagnostic le plus performant 
dans cette pathologie. II montre l'inversion de flux et 
l'arterialisation de la veine ophtalmique superieure. Cet 
examen suffit pour poser le diagnostic. 

Troubles de Toculomotricite conjuguee 

Ils sont lies a des lesions du tronc cerebral. Selon les 
signes, on recherche : 


• une lesion sur le trajet du faisceau longitudinal 
median (ophtalmoplegie internucleaire ; figure 4.17), 
sur le noyau du VI (trouble de l'horizontalite), dans la 
region tectale (trouble de la verticalite) ; 

• une lesion de la charniere et en particulier une mal- 
formation de Chiari ( downbeat nystagmus ; figure 4.18). 

Maladies plus rares 

Les coupes T2 inframillimetriques sont utiles pour 
rechercher une agenesie d'un VI (syndrome de 
Stilling-Duane). 

• Troubles de I'acuite et du champ visuel 

Le siege presume de la lesion, deduit de l'examen du 
patient (acuite, pupilles, vision des couleurs) et particu- 
lierement des resultats du champ visuel, va condition- 
ner le type d'imagerie a realiser et son protocole. Les 
pathologies des voies optiques anterieures justifient la 
realisation d'une IRM qui seule permet une etude cor- 
recte du nerf optique et du chiasma. Elle est egalement 
preferee au scanner dans les pathologies retrochiasma- 
tiques, en dehors des urgences (suspicion d'hematome) 
ou des atteintes vasculaires (cecite monoculaire tran- 
sitoire ou CMT), dont le bilan vasculaire etiologique 
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I. Examen clinique, explorations anatomiques et fonctionnelles 



0 Figure 4.16 IRM coupes T2 axiale ( a ), coronales (b et c). Sarcofdose (fleche bleue), hemangiome caverneux (fleche rouge), menin- 
giome (fleche verte). 



0 Figure 4.17 IRM coupe axiale FLAIR. Lesion de la bandelette 
longitudinale posterieure (BLP) (SEP) (fleche). 

(etude des vaisseaux supra-aortiques et du polygone) 
peut etre realise par EDC ou angio-scanner. 

Nous ne traitons pas les atteintes de la papille et de la 
retine, bien etudiees par l'exploration ophtalmologique 
(fond d'oeil, OCT, angiographie, etc.), completee par 
une echographie lorsque les milieux sont opaques (hya- 
lite, hemorragie du vitre, etc.). Notons que les oedemes 
papillaires et les papillites sont tres bien identifies sur 
1'IRM (voir figure 4.12). 



0 Figure 4.18 IRM coupe sagittale T2 fine. Malformation 
de Chiari (fleche). 

Urgences 

Baisse visuelle post-traumatique immediate 

Elle impose la realisation d'un scanner sans injection, en 
coupes fines, a la recherche d'une lesion du nerf optique, 
soit a l'apex, soit dans l'orbite (esquilles osseuses), afin 
d'optimiser les chances de recuperation en realisant en 
cas de cause retrouvee un geste de decompression en 
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Ch a pitre 4. Neuro-imagerie 


urgence. S'il n'y a pas de fracture, une IRM peut etre 
realisee. La sequence en densite de protons optimise la 
detection des fractures physiologiques du nerf optique 
(figure 4.19). 

Baisse visuelle brutale, cecite monoculaire transitoire 

L'imagerie des troncs supra-aortiques et cerebrate est 
faite en urgence, pour ne pas meconnaitre une ste- 
nose carotidienne serree (figure 4.20), une pathologie 
emboligene (atherome ulcere). Elle est faite par IRM, 
EDC ou scanner en fonction des disponibilites. L'IRM 
a l'avantage de detecter des lesions cerebrales ische- 
miques associees. 

Trouble du champ visuel brutal 

Une hemianopsie ou une quadranopsie laterale homo- 
nyme d'apparition brutale font evoquer une lesion 
ischemique ou hemorragique retrochiasmatique. Dans 
le cadre de l'alerte thrombolyse, 1'IRM est realisee en 
urgence (idealement dans les 4 h suivant l'apparition 
des signes cliniques) dans un centre vasculaire pour 
optimiser la prise en charge de l'accident vascu- 
laire : thrombectomie, thrombolyse intraveineuse et/ 
ou intra-arterielle (figure 4.21). Parfois cette baisse 
visuelle entre dans le cas d'une encephalopathie pos- 
terieure reversible, a evoquer dans un contexte de 
poussee hypertensive, d'eclampsie, de chimiothera- 
pie, d'immunodepression. 

Situations necessitant une exploration 
sans urgence 

Baisse visuelle unilateral progressive 

Elle fait soupgonner une lesion intrinseque du nerf 
optique. Sa detection en imagerie a ete considerable- 
ment amelioree par l'utilisation de coupes fines en 
T2 et Tl, la saturation du signal de la graisse en T1 
injecte mais aussi en T2. Si la sensibilite de 1'IRM est 
excellente, sa specificite est moins bonne. On peut 
neanmoins reunir des arguments, pour une etiologie 
ou une autre, en tenant compte du tableau clinique et 


des circonstances de survenue des signes, du patient, 
des caracteristiques de l'anomalie des voies visuelles 
et des anomalies associees notamment encephaliques 
ou medullaires. 

La suspicion de nevrite optique justifie une IRM avec 
injection dans des delais courts etudiant les nerfs optiques 
et l'encephale. Elle confirme le diagnostic, apporte des 
arguments pour une etiologie, principalement sclerose 



0 Figure 4.19 Scanner. Reconstruction coronate (a). Fracture 
du canal optique (fleche bieue), IRM coupe axiale densite de 
protons (b). Fracture du nerf optique (fleche rouge). 



0 Figure 4.20 Angio-scanner (a) et ARM (b) des troncs supra-aortiques , EDC carotidien droit (c). Stenose serree carotidienne droite 
(fleche). 


49 


Document telecharge de ClinicalKey.fr par Faculte de Medecine de Tunis juillet 11, 2016. 

Pour un usage personnel seulement. Aucune autre utilisation rTest autorisee. Copyright ©2016. Elsevier Inc. Tous droits reserves. 


I. Examen clinique, explorations anatomiques et fonctionnelles 




0 Figure 4.22 IRM coupes coronales T1 gadolinium FATSAT ( a ), T2 (b) axiale T1 gadolinium (c) et FLAIR (d). Nevrite optique aigue 
(fleche rouge). SEP active avec prise de contraste des lesions (fleche bleue). 


en plaques (figure 4.22), granulomatose (figure 4.23). 
Eventuellement, elle permet de mettre en route un traite- 
ment adapte [14]. 

Les tumeurs des voies optiques anterieures sont 
surtout des gliomes et parmi eux des astrocytomes 
pilocytiques. Ceci explique l'aspect pseudo-kystique 
possible des lesions (figure 4.24). Ils touchent les nerfs 
optiques et/ou le chiasma. Parfois sporadiques, ils se 


rencontrent surtout chez les enfants et les sujets por- 
teurs d'une neurofibromatose de type 1 (maladie de 
Recklinghausen) [15]. 

Une lesion prenant le contraste de fagon intense fait 
evoquer egalement un germinome qui peut etre bifo- 
cal (region hypophysaire et region pineale) et impose 
une recherche de marqueurs (a-foetoproteine, p-HCG) 
confirmant ce diagnostic. 
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Ch a pitre 4. Neuro-imagerie 



0 Figure 4.23 IRM coupes axiale FLAIR gadolinium (a) axiale T2 (b), coronale T2 (c) et T1 gadolinium FATSAT (d). Hypersignal T2 et 
FLAIR (fleche rouge) et prise de contraste (fleche bleue) extensifs des deux nerfs optiques. Nevrite optique bilaterale (sarcoidose). 




0 Figure 4.24 IRM coupes axiale T2 FATSAT ( a ), 
coronale T2 (b), sagittate T1 gadolinium (c). 
Cliome du chiasma (fleche rouge) etendu au nerf 
optique gauche (fleche bleue). 
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I. Examen clinique, explorations anatomiques et fonctionnelles 


Ailleurs, l'examen retrouve une lesion comprimant le 
nerf optique. 

Le plus souvent, il s'agit d'un meningiome situe a 
l'apex ou sur le trajet du nerf optique intracranien [16]. 
Sa mise en evidence necessite une exploration soigneuse 
tres fine avec des coupes axiales et coronales et une 
injection de produit de contraste (figure 4.25). 

Les meningiomes de la gaine du nerf optique compri- 
ment progressivement le nerf. Ils prennent le contraste 
de fagon intense, peuvent se calcifier (figure 4.26 


et 4.27). Ils sont isoles ou entrent dans le cadre d'une 
meningiomatose. Leurs diagnostics differentiels, par- 
fois difficiles a faire lors de la premiere IRM, sont les 
infiltrations inflammatoires et infectieuses (sarcoi'dose, 
exceptionnellement tuberculose, etc.) ou plus rare- 
ment les metastases leptomeningees, les localisations 
d'hemopathies. 

Les compressions du nerf optique par des processus 
intra-orbitaires compliquent surtout les lesions deve- 
loppees dans le canal optique ou aux depens de celui-ci 



0 Figure 4.25 IRM coupes coronales T2 (a, b), coronale (c) et axiale (d) T1 gadolinium FATSAT. Meningiome de la clinoide anterieure gauche 
(fleche rouge) comprimant le nerf optique gauche qui est en hypersignal T2 (fleche bleue) et infiltrantla meninge peri-optique (fleche verte). 



0 Figure 4.26 IRM coupes coronale T2 (a) et axiale Ti gadolinium FATSAT (b). Meningiome de la gaine du nerf optique gauche 
(fleche rouge), etendu en intracranien (fleche bleue). 
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Ch a pitre 4. Neuro-imagerie 




) Figure 4.27 IRM coupes axiales T2 FATSAT et T1 gadolinium FATSAT (a, b) et coronale T2 FATSAT (c). Meningiome de la gaine 
du nerf optique droit (fleche). 


(dysplasie fibreuse, metastase, osteomeningiome, etc.). 
Elies auront un retentissement visuel rapide. 

Baisse visuelle de decouverte fortuite 

Les atteintes visuelles decouvertes lors d'un bilan sys- 
tematique ou d'une plain te ancienne, avec souvent deja 
une atrophie optique, necessitent aussi une imagerie 
rapide, car elles peuvent etre dues a une lesion compri- 
mant les voies visuelles. En l'absence de compression, 
1'IRM met parfois en evidence une atrophie predomi- 
nant sur le chiasma, argument pour un glaucome a 
pression normale, meconnu par le clinicien (figure 4.28). 
La cause de ces atrophies optiques uni- ou bilaterales est 
souvent difficile a af firmer [17]. 

Hemianopsie ou quadranopsie laterole homonyme 
de survenue progressive 

L'IRM est l'examen de choix. Les pathologies causales 
ont des origines variees. Devant une lesion expan- 
sive, il faut penser a une tumeur (injection selon un 
mode perfusion T2 en cas de lesion intra-axiale pour 
differencier neoangiogenese et rupture de barriere ; 
figure 4.29), un abces (necrose centrale en hypersignal 
diffusion en cas de pyogene), une sclerose en plaques 
pseudo-tumorale (effet de masse faible par rapport 
a la taille de la lesion). La pathologie peut interesser 


la bandelette (figure 4.30). II n'y a done pas un pro- 
tocole type mais un protocole qui sera adapte au fur 
et a mesure de l'examen a la probable nature de la 
pathologie. 

Hemianopsie bitemporale 

Sa cause principale est une compression du chiasma 
par un processus expansif, par ordre de frequence 
macro-adenome chez l'adulte (figure 4.31), cranio- 
pharyngiome chez l'enfant. La situation piege a ne 
pas meconnaitre est l'hypertrophie hypophysaire 
liee a une hypophysite. Elle ressemble a un macro- 
adenome mais survient chez une jeune femme, 
dans un contexte peripuerperal. La lesion est tres 
homogene et prend le contraste de fagon intense. 
Le traitement est medical. Les lesions intrinseques 
(inflammatoire, tumorale, post-therapeutique, etc.) 
sont beaucoup plus rarement en cause. 


Conclusion 

L'imagerie a progresse de maniere spectaculaire et est deve- 
nue un complement indispensable a l'etude des pathologies 
neuro-ophtalmologiques. Une cooperation etroite entre le 
clinicien et le radiologue est le meilleur garant de l'efficacite 
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I. Examen clinique, explorations anatomiques et fonctionnelles 



0 Figure 4.28 IRM coupes coronales T2 etudiant les nerfs optiques intraorbitaires ( a , b), intracraniens (c), et le chiasma (d). Atrophie 
optique droite predominant a iapex et en intracranien (fleche rouge). Atrophie chiasmatique (bleue). Giaucome a pression normale. 
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Ch a pitre 4. Neuro-imagerie 
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0 Figure 4.29 IRM coupes axiale diffusion B1000 ( a ), T1 injecte (b), perfusion cartographie (c) et courbes (d). Metastoses bi-occipitales 
(fleche bieue) hyperperfusees (fleche rouge). 
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I. Examen clinique, explorations anatomiques et fonctionnelles 



0 Figure 4.31 IRM coupes sagittate T2 (a), coronate T2 (b) et T1 gadolinium (c). Macro-adenome hypophysaire (fleche verte) compri- 
mant le chiasma (fleche rouge). 


diagnostique de cette imagerie. Elle repose sur un dialogue 
permettant au clmicien de mieux connaitre les moyens dont 
dispose le radiologue pour explorer la pathologie evoquee, 
et a celui-ci de comprendre ce que recherche le clinicien. 
La qualite et la precision de la demande conditionnent, 
de fagon importante, le resultat de Fexamen et done la 
rapidite et l'efficacite de la prise en charge du patient. 
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Chapitre 5 


Anatomie et anatomie 
fonctionnelle des voies visuelles 

De la papille et du nerf optique 

C. Vignal-Clermont 


Le nerf optique est constitue de la reunion des axones 
des cellules ganglionnaires retiniennes, deutoneurones 
de la voie visuelle sensorielle, dont le corps cellulaire est 
situe au niveau des couches internes de la retine. Ces 
axones, dont le nombre est d'environ 1,2 million chez 
l'adulte jeune mais diminue au cours de la vie, traversent 
le canal scleral pour sortir de l'oeil et se myelinisent 
apres le passage de la lame criblee. Le nerf optique se 
termine a l'angle interne du chiasma mais les axones 
des cellules ganglionnaires, apres qu'une partie d'entre 
eux a decusse au niveau du chiasma, se terminent pour 
80 % au niveau des corps genicules. La longueur du 
nerf optique varie de 35 a 55 mm et il comprend quatre 
segments : intraoculaire, intra-orbitaire, intracanalaire et 
intracranien (figures 5.1 et 5.2). 

Elements cellulaires 
constituant le nerf optique 

Les axones des cellules ganglionnaires retiniennes (CGR) 
conduisent l'influx nerveux de la retine au cerveau. La 
vitesse de conduction est variable selon le diametre 
des fibres. On distingue les cellules ganglionnaires de 
petite taille (plus nombreuses au niveau maculaire) for- 
mant la voie P ou parvocellulaire et les grandes cellules 


ganglionnaires formant la voie M ou magnocellulaire. 
Au niveau du nerf optique, 90 % des fibres sont de petit 
calibre et a conduction lente : 80 % sont les axones des 
cellules ganglionnaires naines et bistratifiees (voies P 
ou parvocellulaire et K ou koniocellulaire) a destinee 
geniculo-corticale et 10 % sont les axones des cellules 
ganglionnaires des voies retino-colliculaire, retino- 
pretectale, du systeme optique accessoire et de la voie reti- 
no-hypothalamique (c'est a ce groupe qu'appartiennent 
les cellules ganglionnaires a melanopsine responsables 
de la contraction pupillaire et du rythme circadien). Les 
fibres de gros calibres a conduction rapide constituent 
les derniers 10 %. Elies sont issues des cellules ganglion- 
naires parasols qui forment la voie M (magnocellulaire) 
a destinees geniculo-corticale. Les cellules de la voie P 
sont sensibles a la couleur, ont une resolution spatiale 
elevee et sont responsables de la vision des details, des 
couleurs et des contrastes. A l'inverse les cellules de la 
voie M participent a l'information non coloree, de haute 
frequence temporelle et basse frequence spatiale et a la 
perception du mouvement. Apres le passage de la lame 
criblee et la myelinisation des axones, la conduction ner- 
veuse devient saltatoire, plus rapide que dans la partie 
non myelinisee, et elle demande moins d'energie. En 
plus du signal nerveux, les axones des cellules ganglion- 
naires permettent le transport des substances chimiques 
et des organelles, comme les mitochondries. Ce transport 
s'effectue dans les deux sens : anterograde (de l'oeil au 



0 Figure S. 1 Anatomie du nerf optique. 

a. IRM coupe axiale sans injection , sequence volumique proton density weighted (PDW). Les trois segments intra-orbitaire , intracanalaire 
et intracranien sont bien visibles ainsi que les meninges peri-optiques. 

b. Schema en coupe axiale du nerf optique dans I'orbite. 
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II. De la retine au cortex 



0 Figure 5.2 Anatomie du nerf optique : IRM coupes multi plans. 

a. Sequence T1 coupe axiale fine de 2 mm, avec injection de gadolinium et suppression de graisse : le NO intra-orbitaire est surcroise par la 
veine orbitaire superieure (fleche). 

b. Sequence volumique fortement ponderee T2 a effet cisternographique (de type Drive) permettant de visualiser le NO intra-orbitaire et 
intracranien. 

c. d. Sequence PDW fortement ponderee T2, avec suppression du signal de la graisse, reconstructions corona les au niveau des portions 
apicales (c) et intracraniennes (d) des nerfs optiques. 


cerveau) et retrograde (du cerveau a l'oeil). Les mito- 
chondries sont plus nombreuses dans la partie de l'axone 
ou la demande energetique est la plus importante, c'est- 
a-dire dans le segment non myelinise. 

Les oligodendrocytes assurent la formation de la 
myeline par l'enroulement de leurs prolongements 
cytoplasmiques autour des axones. 

Les astrocytes sont des cellules gliales entourant les 
fibres myelinisees et les vaisseaux. Ils forment la bar- 
riere hemato-cerebrale et jouent un role nutritionnel et 
de soutien. Les cellules microgliales appartiennent a la 
lignee des macrophages et ont un role dans la protection 
immunitaire [1, 2]. 

Les quatre portions du nerf 
optique 

• Portion intraoculaire 

La portion intraoculaire est aussi appelee tete du nerf 
optique. La papille optique est formee par la reunion 
des axones qui se coudent a angle droit pour penetrer 
dans le canal scleral. La surface papillaire est variable, 
son diametre horizontal moyen est de 1,72 ± 0,22 mm et 
son diametre vertical de 1,85 ± 0,22 mm [3]. 

Le nombre des axones est relativement constant chez 
le sujet normal, mais le diametre du canal scleral est 
variable, ce qui explique les variations physiologiques 
de l'aspect de la papille (figure 5.3) ; quand le canal scle- 


ral est etroit, les axones sont ramasses et l'excavation 
est petite, voire absente; ces disques sont aussi appe- 
les « disque a risque » car ils sont souvent associes aux 
neuropathies optiques ischemiques anterieures aigues 
(NOIAA) ; a l'inverse, une grande papille avec une large 
excavation physiologique peut poser des problemes 
diagnostiques avec une papille glaucomateuse. 

Les fibres optiques traversent ensuite la lame criblee, 
contigue a la sclere, constitute de 10 a 20 lames concaves 
en arriere et percee de 500 a 600 orifices, et composee de 
collagene, de fibres elastiques et d'astrocytes. La lame 
criblee divise la tete du nerf optique en trois portions : 
prelaminaire, laminaire et retrolaminaire. Les axones 
passent ainsi d'une zone de pression elevee (le compar- 
timent intraoculaire) a une zone de plus basse pression. 
Lors de l'atteinte des axones dans la portion prelami- 
naire, l'arret du transport axoplasmique orthograde 
au niveau de la lame criblee est responsable d'un gon- 
flement des axones dans cette portion et d'un cedeme 
papillaire, non specifique d'une etiologie. 

La vascularisation de la tete du nerf optique est sou- 
mise a de nombreuses variations interindividuelles. 
Seule la couche des fibres retiniennes, partie la plus 
superficielle, regoit sa vascularisation a partir d'arte- 
rioles retiniennes, branches de l'artere centrale de la 
retine. Pour les yeux qui possedent une artere cilio- 
retinienne, la couche des fibres sous-jacentes est sous la 
dependance de la circulation ciliaire courte posterieure. 

La vascularisation des portions prelaminaire, lami- 
naire et retrolaminaire est assuree par deux a six arteres 
ciliaires courtes posterieures, branches de l'artere oph- 
talmique. La vascularisation prelaminaire se fait par des 


60 


Document telecharge de ClinicalKey.fr par Faculte de Medecine de Tunis juillet 11, 2016. 

Pour un usage personnel seulement. Aucune autre utilisation rTest autorisee. Copyright ©2016. Elsevier Inc. Tous droits reserves. 


Chapitre 5. Anatomie et anatomie fonctionnelle des voies visuelles 



0 Figure 5.3 Papilles normales : la variation de la taille du canal scleral a comme consequences I'existence de variations physio- 
log iques dans la taille et l excavation des papilles. 

a. Petite papille pleine. 

b. Excavation pa pi I la ire 0,3. 

c. d. Grandes papilles avec grande excavation ronde physiologique. 


branches arterielles centripetes venant des arteres cho- 
roidiennes peripapillaires. La lame crib lee est la region 
la plus vascularisee et est irriguee par des branches 
centripetes des arteres ciliaires courtes qui peuvent 
s'anastomoser pour former le cercle de Zinn-Haller, 
souvent incomplet [4]. La region retrolaminaire depend 
du reseau ciliaire court posterieur et parfois de branches 
centrifuges de l'artere centrale de la retine (figure 5.4). 

• Portion intra-orbitaire 

La portion intra-orbitaire mesure de 20 a 30 mm, est un 
peu incurvee, et va jusqu'a l'apex orbitaire. Apres le pas- 
sage de la lame criblee, les axones s'entourent d'une gaine 
de myeline fabriquee, comme dans le reste du systeme 
nerveux central (SNC), par les oligodendrocytes. Le nerf 
optique est constitue d'environ 400 a 600 faisceaux, conte- 
nant chacun environ 2000 fibres, separes par des septa de 
tissu conjonctif vascularise (figure 5.5). Dans l'orbite, le 
nerf optique est entoure d'une gaine, en continuity avec 
la sclere en avant et la dure-mere au niveau du canal 
optique en arriere. Cette gaine entoure une extension des 
meninges intracraniennes (pie-mere, arachnoi'de) ; l'espace 
situe entre l'arachnoide et la pie-mere est en continuity 
avec l'espace intracranien et contient du liquide cere- 
brospinal (LCS). Au niveau de l'apex orbitaire, la gaine 
du nerf optique fusionne avec l'anneau de Zinn, servant 
d'insertion aux muscles droits. Ceci explique la presence 
de douleurs a la mobilisation du globe lors des inflamma- 
tions retrobulbaires du nerf optique. La vascularisation de 
la portion orbitaire est riche, d'ou la rarete des atteintes 
ischemiques retrobulbaires. Elle provient essentiellement 


de branches piales des arteres ciliaires posterieures mais 
aussi, en avant de la penetration de l'artere centrale de la 
retine, de branches centrifuges en provenance de celle-ci. 

• Portion intracanalaire 

La portion intracanalaire mesure environ 10 mm. Le nerf 
optique (NO) entoure des gaines meningees chemine 
avec l'artere ophtalmique dans le canal optique creuse 
dans la petite aile du sphenoide. Cette portion intraca- 
nalaire est fixe, a l'oppose de la partie intra-orbitaire. 

• Portion intracranienne 

La portion intracranienne a une longueur variable en 
fonction de la position du chiasma. Chaque nerf optique 
a un trajet ascendant a 45° et converge vers le plan sagit- 
tal pour former le chiasma. Le nerf optique intracranien 
est surplombe par l'artere cerebrale anterieure et l'artere 
communicante anterieure. Lateralement a chaque nerf 
optique se situe la carotide interne ; enfin, l'artere ophtal- 
mique nait de la carotide interne juste au-dessus de cette 
portion du nerf optique. 

Anatomie fonctionnelle 
de la papille et du nerf optique 

Les axones des cellules ganglionnaires retiniennes 
circulent au niveau de la couche des fibres optiques 
situees dans la retine interne. Ils convergent pour former 
la papille situee 15° en nasal de la fovea, centre optique 
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II. De la retine au cortex 


Cercle de Zinn-Haller 



EMC 


Artere centrale 
de la retine 


0 Figure 5.4 Les differents reseaux vasculaires de la tete du nerf optique. 



0 Figure 5.5 Coupe transversale du nerf optique intra-orbitaire montrant les faisceaux de fibres separes par des septa de tissu conjonctif. 

a. Coloration a I'hemateine-eosine : I'hemateine colore les noyaux en violet et I'eosine les cytoplasmes en rose. 

b. Coloration au trichrome de Masson mettant en evidence les septa constitues de collagene et colores en bleu. Sur la partie superieure droite 
de I'image, on visualise une zone de fibrose adjacente a un meningiome peri-optique. 


de l'ceil. Les axones les plus peripheriques circulent a la 
partie profonde de la couche des fibres optiques et tor- 
ment la partie peripherique de l'anneau neuroretinien 
papillaire (figure 5.6); les axones originaires du centre 
circulent a la partie superficielle de la couche des fibres 
optiques et constituent le centre de l'anneau neuroreti- 
nien (figure 5.7). Les fibres temporales ont un trajet qui 
contourne la fovea en formant un arceau, avec un raphe 
horizontal temporal median : les fibres originaires de l'he- 
miretine superieure la contournent par le haut, les fibres 
inferieures par le bas. Les fibres qui naissent en interpa- 
pillomaculaire rejoignent directement le versant temporal 
du disque optique, et les fibres situees en nasal gagnent le 
disque optique de fagon radiaire. II existe ainsi une divi- 
sion du champ visuel en quadrants, recouvrant l'orga- 
nisation sus-decrite de la retine et de la papille (division 
verticale du champ visuel en deux hemichamps, nasal et 
temporal, et division horizontale en hemichamps supe- 


rieur et inferieur). Cette division permet de differencier 
des faisceaux de fibres optiques que l'on peut suivre tout 
au long de la voie visuelle principale du nerf optique au 
cortex occipital. 

Dans la premiere partie du nerf optique, le faisceau 
maculaire s'enfouit, devient axial et est alors entoure 
des faisceaux des quatre quadrants retiniens repartis de 
fagon symetrique. Plus en arriere, les faisceaux macu- 
laires temporal et nasal commencent a se separer avant 
d'aborder le chiasma. 

Les anomalies du champ visuel qui resultent d'une 
atteinte au niveau de la papille ou du nerf optique sont 
la consequence de 1' architecture des fibres visuelles 
a ce niveau. II s'agit de deficits a pente raide qui res- 
pectent en regie le meridien horizontal; les deficits 
lies aux atteintes du nerf optique se dirigent ou sont 
relies a la tache aveugle, traduction campimetrique de 
la tete du nerf optique. Plusieurs deficits sont decrits 
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Chapitre 5. Anatomie et anatomie fonctionnelle des voies visuelles 


(figure 5.7), on distingue des deficits fasciculaires et 
non fasciculaires. Aucun type de deficit n'est pathogno- 
monique d'une etiologie donnee; cependant, certaines 
atteintes du champ visuel ont une valeur d'orientation 
etiologique. 

Parmi les deficits fasciculaires : 

• le ressaut nasal suit le meridien horizontal nasal. II 
traduit une atteinte des axones temporomaculaires qui 
abordent le disque a son pole superieur ou inferieur et 
est retrouve dans de nombreuses neuropathies optiques, 
en particulier le glaucome et l'hypertension intracra- 
nienne benigne ; 

• les deficits arciformes temoignent d'une atteinte des 
faisceaux arques temporaux. Ils sont typiquement asso- 
cies a une maladie de la tete du nerf optique ; 

• le scotome central et caecocentral signe l'interruption du 
faisceau papillomaculaire (atteinte axiale). On le retrouve 



eMc 


0 Figure 5.6 Organisation des fibres et des cellules ganglion- 
naires au niveau de la papille. 

Les fibres venues de la partie la plus peripherique en retine sont 
egalement situees en peripherie de la papille; les fibres centrales 
sont situees au centre du disque optique. 


classiquement dans les atteintes toxiques et carentielles, 
la maladie de Leber, et dans les atteintes inflammatoires ; 

• les atteintes altitudinales traduisent l'interruption des 
axones au pole superieur ou inferieur de la papille ; elles 
sont souvent retrouvees dans la pathologie vasculaire ; 

• la depression generalisee du champ visuel est un defi- 
cit non fasciculaire qui se traduit en perimetrie cinetique 
par un retrecissement concentrique des isopteres, et en 
perimetrie statique automatisee par un abaissement 
du mean deviation (MD), alors que le pattern standard 
deviation (PSD) est relativement preserve. Ce type 
de deficit n'a pas de valeur particuliere, mais V Optic 
NeuritisT treatment trial (ONTT) a montre sa frequence 
dans les atteintes inflammatoires ; 

• l'elargissement de la tache aveugle est elle aussi un 
deficit non fasciculaire; elle est non specifique. Elle 
evoque avant tout un oedeme papillaire d'hypertension 
intracranienne, mais elle est egalement retrouvee dans les 
anomalies congenitales de la papille et des affections reti- 
niennes inflammatoires : acute zonal occult outer retinopathy 
ou AZOOR), syndrome des taches blanches evanescentes 
(multiple evanescent white dot syndrome ou MEWDS). 
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Retine nasale 


Retine temporale 


0 Figure 5.7 Organisation retinienne des axones des CGR et anomalies du champ visuel qui en resultent. 

a : marche nasale; b : deficit arciforme; c : deficit altitudinal inferieur; d : deficit arciforme temporal; e : deficit localise par compression 
focale; f : scotome caecocentral. 
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II. De la retine au cortex 


Bases neuro-anatomiques et fonctiormelles 
des voies visuelles centrales : du chiasma 
aux cortex visuels 

C. Tilikete, M.-C. Gaumond, Y. Rossetti 


La vision, du fait de la quantite et la qualite des infor- 
mations qu'elle recueille du monde exterieur, represente 
un defi d'integration et de traitement au niveau du sys- 
teme nerveux central. Un seul coup d'oeil nous permet 
de reconnaitre un element (objet, personne, environ- 
nement...) a partir de ses caracteristiques de forme, de 
taille, de contraste, de couleur et de texture ainsi que de 
determiner sa position, la direction et la vitesse de son 
eventuel deplacement. Chez le primate, environ 55 % 
du cortex cerebral est concerne par le traitement des 
informations visuelles, ce qui en fait la modalite senso- 
rielle a la fois la plus importante et la plus etudiee. Ces 
dernieres decennies ont vu exploser nos connaissances 
scientifiques sur les voies visuelles centrales, qui sont 
extremement complexes. Une connaissance precise de 
l'anatomie et de la physiologie de ces processus centraux, 
associee a un examen clinique adapte permet le plus 
souvent de guider le diagnostic des deficits neuro-oph- 
talmologiques consecutifs a leur dysfonctionnement [1]. 

Les voies visuelles centrales ont pour fonction de 
recevoir, relayer, integrer et finalement traiter les infor- 
mations visuelles. L'objectif de ce sous-chapitre est de 
decrire les bases anatomiques et fonctionnelles du sys- 
teme visuel afferent, au-dela des nerfs optiques (aborde 
dans le sous-chapitre precedent). Ces voies sont consti- 
tutes par le chiasma, la bandelette optique, le corps 
genicule lateral, les radiations optiques, le cortex visuel 
primaire (cortex strie ; figure 5.8) et les aires visuelles 
secondaires (cortex extrastrie). Sur le plan fonctionnel, la 
voie principale ganglio-geniculo-corticale achemine les 
informations visuelles retiniennes en preservant la reti- 
notopie mais en appliquant une magnification foveale 
(figure 5.9). Une lesion de ces voies se manifeste le plus 


souvent par une atteinte du champ visuel, avec une pre- 
servation de l'acuite visuelle. Les troubles neurovisuels 
sont plus rares. L'etiologie principale d'une atteinte de 
ces voies est vasculaire, ce qui justifie d'en detailler la 
vascularisation (figure 5.10). 


Chiasma 

Le chiasma optique est forme en avant par la reu- 
nion des deux nerfs optiques et se poursuit en arriere 
par les deux bandelettes optiques. II est incline vers 
l'avant et en bas suivant un axe de 45° et mesure 
approximativement 12 mm de large, 8 mm de long 
et 4 mm de haut. Son rapport anatomique le plus 
important se fait avec l'hypophyse qui est situee dans 
la loge turcique, en dessous du chiasma dont elle est 
separee par le diaphragme sellaire et la citerne supra- 
sellaire. Les autres structures anatomiques de voisi- 
nage sont l'hypothalamus au-dessus, le IIP ventricule 
en arriere, la citerne interpedonculaire en bas et en 
arriere et la terminaison de la carotide interne late- 
ralement (figure 5.11). La vascularisation du chiasma 
qui est situe au milieu du polygone de Willis est d'ori- 
gine multiple. Cela explique la rarete des atteintes 
ischemiques a ce niveau. 

C'est au niveau du chiasma qu'a lieu la decussation 
d'une partie des axones des cellules ganglionnaires reti- 
niennes lors de leur trajet de la retine jusqu'aux ganglions 
genicules lateraux (figure 5.9). Les axones venant de la 
retine temporale (champ visuel nasal) traversent sans 
croisement le chiasma. Les axones originaires de la retine 


Nerf optique 

Chiasma optique 

Corps genicule lateral 

Radiations optiques_ 
Cortex strie 



Bandelette optique 

Hypothalamus 

Pretectum 
Colliculus superieur 


0 Figure 5.8 Les voies visuelles afferentes sont constitutes par les nerfs optiques , le chiasma , la bandelette optique , le corps genicule 
lateral , les radiations optiques , le cortex visuel primaire (cortex strie). 

Certains axones issus des neurones ganglionnaires cheminant dans la bandelette font relais dans l'hypothalamus (noyau suprachiasmatique 
pour le controle des rythmes circadiens), le pretectum (voie du reflexe pupil la ire) et le colliculus superieur. 
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Chapitre 5. Anatomie et anatomie fonctionnelle des voies visuelles 


Chiasma optique 

Radiations optiques 


Ganglion genicule lateral 



Ganglion genicule lateral 


0 Figure 5.9 Representation des projections d'une image sur la retine de chaque oeil puis des informations issues des quatre quadrants 
de chaque retine au niveau des nerfs optiques , du chiasma (division nasal/temporal), des bandeiettes, des corps genicules Iateraux, des 
radiations optiques (division superieur /inferieur) et du cortex visuel primaire (magnification foveale). 

Les axones des cellules ganglionnaires venant de I'hemiretine temporale (champ visuel nasal) traversent le chiasma sans croisement, alors 
que les axones des cellules ganglionnaires venant des hemiretines nasales (champ visuel temporal) croisent au niveau du chiasma. Dans les 
radiations optiques , les fibres issues de I'hemiretine superieure (champ visuel inferieur) cheminent dans le contingent parietal, alors que les 
fibres issues de I'hemiretine superieure (champ visuel inferieur) cheminent dans le contingent temporal. On observe une magnification de la 
representation du champ visuel central au niveau des corps genicule Iateraux et du cortex visuel primaire. 


1 


2 

3 

4 


5 


EMC 



6 


7 

8 
9 

10 

11 

12 

13 


14 


15 


0 Figure 5.10 Vascularisation des voies visuelles. 

1 : artere communicante anterieure ; 2 : artere communicante posterieure ; 3 : tronc basilaire ; 4 : artere cerebrate posterieure ; 5 : cortex 
visuel primaire ; 6 : artere ophtalmique ; 7 : artere cerebrate anterieure ; 8 : artere cerebrate moyenne ; 9 : artere choroidienne anterieure ; 
1 0 : bandelette optique ; 11 : ganglion genicule lateral ; 12 : artere choroidienne laterale ; 13: radiations optiques ; 14 : artere cerebrate 
moyenne ; 15 : zone de jonction entre artere cerebrate moyenne et artere cerebrate posterieure. 

Source : d 'a pres Polyak S, Chicago : University Chicago Press, 1 957. 


nasale (champ visuel temporal) croisent au niveau du 
chiasma pour rejoindre la bandelette optique controla- 
terale ; les axones de la retine nasale superieure (champ 
visuel temporal inferieur) sont en position dorsale ; ceux 
de la retine nasale inferieure (champ visuel temporal 
superieur) croisent dans la partie plus ventrale du chiasma 
apres avoir effectue une boucle retrograde dans la partie 
terminate du nerf optique. Cette notion anatomique clas- 
sique permettrait d'expliquer le syndrome jonctionnel de 
Traquair. Ainsi, l'ensemble des axones representant un 
hemichamp visuel se retrouve, apres le chiasma, groupe 
du cote oppose dans la bandelette optique. 


Bandeiettes optiques 

Les bandeiettes optiques, constitutes des axones des 
cellules ganglionnaires originates de la retine tempo- 
rale ipsilaterale et de la retine nasale controlaterale, font 
suite au chiasma (figure 5.9). Elies se dirigent en haut et 
en arriere et cheminent sous le IIP ventricule. La plupart 
des neurones constituant la voie de la perception visuelle 
consciente contournent la partie anterolaterale des pedon- 
cules cerebraux et se dirigent vers les corps genicules 
Iateraux (figures 5.8 et 5.9). Independamment de la voie 
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II. De la retine au cortex 



usim 



0 Figure 5.11 

a, b. Anatomie du chiasma et de la region parasellaire. En a, schema coupe sagittate montrant les rapports du chiasma, de I'hypophyse et du Hie 
ventricule. 1 : III e ventricule ; 2 : chiasma ; 3 : tige pituitaire ; 4 : nerf optique ; 5 : citerne suprasellaire ; 6 : hypophyse ; 7 : sinus sphenoide. 
En b, IRM Tl, coupe sagittate mediane. 

c, d. Rapport de I'hypophyse et du sinus caverneux. En c, schema coupe coronate. 1 : III e ventricule ; 2 : chiasma ; 3 : sinus sphenoidal ; 
4 : hypophyse ; 5 : diaphragme sellaire ; 6 : sinus caverneux ; ACI : artere carotide interne ; III : moteur oculaire commun ; IV : nerf pathetique ; 
VI : moteur oculaire externe. En d, IRM. Chiasma : fleche : hypophyse : tete de fleche. 
e. Coupe IRM passant par les bandelettes optiques reliant le chiasma au corps genouille lateral (fleche). 

Sourc e : adapte de Warwick R., 7th, London : Chapman and Hall, 1 976. 
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Chapitre 5. Anatomie et anatomie fonctionnelle des voies visuelles 


de perception visuelle consciente, les axones issus des 
cellules ganglionnaires a melanopsine quittent la bande- 
lette optique avant le corps genicule lateral et font relais 
soit au niveau du noyau suprachiasmatique de l'hypo- 
thalamus pour la synchronisation d'une serie de rythmes 
biologiques avec le jour et la nuit, soit au niveau du pretec- 
tum, relais de la voie du reflexe pupillaire (figure 5.8). Le 
pretectum projette bilateralement sur les noyaux d'Edin- 
ger-Westphal. Enfin, 10 % des cellules ganglionnaires se 
projettent vers le tectum (toit) du mesencephale ou col- 
liculus superieur, formant une voie vestigiale retino-tec- 
tale. L'artere choroi'dienne anterieure, branche de l'artere 
cerebrale moyenne, assure l'apport vasculaire principal 
(figure 5.10), elle est completee par un reseau anastomo- 
tique developpe a partir de l'artere cerebrale posterieure. 


Corps genicules lateraux 

C'est au niveau du corps genicule lateral ou CGL (dit 
aussi corps genouille lateral), appartenant au thalamus, 
que 90 % des cellules ganglionnaires issues de la retine 
font relais avec les neurones qui constituent ensuite les 
radiations optiques (figure 5.12). Le CGL est compose 
de six couches successives, chaque couche recevant une 
information strictement monoculaire. L'organisation 
spatiale des axones au niveau du nerf optique (reti- 
notopie) est conservee au niveau du CGL, apres avoir 
effectue une rotation de 90° vers l'interieur. Ainsi, les 
fibres issues de la retine superieure font relais a la par- 
tie interne du CGL. Une grande partie des neurones est 


CEil gauche CEil droit 
(contralateral) (ipsilateral) 



Couches du CGL 



0 Figure 5.12 Corps genicule lateral. 

Organisation anatomique. Couches 2, 3, 5 : projections ipsilate- 
rales venant de la retine tempo rale ; couches 1, 4, 6 : projections 
controlaterales (retine nasale). 

Organisation fonctionnelle. Couches 1,2: voie magnocellulaire ; 
couches 3, 4, 5, 6 : voie parvocellulaire. 


devouee a traiter la zone centrale du champ visuel : c'est 
ce qu'on appelle la magnification foveale. Sur le plan 
fonctionnel : les couches 1 et 2, magnocellulaires ou 
neurones M, sont sensibles aux hautes frequences tem- 
porelles (detection du mouvement) ; les couches 3 a 6, 
parvocellulaires ou neurones P, relaient l'information 
concernant la vision des couleurs et des details (haute 
resolution spatiale); entre les couches, les neurones K 
(koniocellulaires) ont un role moins connu, provenant 
de differents types de cellules ganglionnaires reti- 
niennes [2]. Les projections au niveau du cortex visuel 
des differentes couches sont dissociees. La vascularisa- 
tion du CGL est assuree par l'artere choroi’dienne ante- 
rieure, branche de l'artere cerebrale moyenne et par les 
arteres choroidiennes posterieures, branches de l'artere 
cerebrale posterieure (figure 5.10). 

Le CGL est considere comme un relais de premier 
ordre des informations visuelles qui sont vehiculees au 
cortex visuel [3]. Les cellules ganglionnaires ne repre- 
sented que 5 a 10 % de son innervation. Les autres 
afferences sont des influx inhibiteurs locaux, des influx 
descendant de la couche 6 du cortex visuel, et des influx 
provenant du tronc cerebral. Ces differentes afferences 
modulent la transmission retino-geniculee, notamment 
les modalites de reponse des neurones. Cette modula- 
tion permettrait de filtrer les entrees visuelles vers le 
cortex primaire en fonction de leur pertinence a l'instant 
present. Une autre region du thalamus, le pulvinar, par- 
ticipe egalement au systeme visuel. Le pulvinar a des 
connexions importantes bidirectionnelles avec de nom- 
breuses regions corticales, notamment des couches 5 
et 6 du cortex visuel primaire. II participe a l'action 
de boucles cortico-thalamo-corticales qui modified le 
traitement de l'information visuelle en fonction des exi- 
gences d'une attention visuelle selective. 

Radiations optiques 

Apres le corps genicule lateral, l'information visuelle 
chemine le long des radiations optiques jusqu'au cortex 
visuel primaire au niveau du lobe occipital (figure 5.8). 
Les neurones se repartissent en radiations temporales et 
radiation parietales (figure 5.9). Les radiations parietales, 
de topographie superieure, traversed le lobe parietal et 
se terminent sur la levre superieure de la scissure cal- 
carine. Les radiations temporales, de topographie infe- 
rieure, traversent le lobe temporal et se terminent sur 
la partie inferieure de cette scissure. La vascularisation 
des radiations temporales provient des arteres choroi’des 
anterieures et des branches proximales des arteres cere- 
brales moyennes (figure 5.10). Les radiations parietales 
sont, elles, vascularisees par des branches plus distales 
de l'artere cerebrale moyenne. Finalement, la partie la 
plus distale des radiations optiques, avant leur arrivee au 
cortex visuel est vascularisee par des branches de l'artere 
cerebrale moyenne et de l'artere cerebrale posterieure. 


Cortex visuel primaire 

Le cortex visuel primaire, encore appele cortex strie 
ou aire VI, correspondant a l'aire 17 de la classifica- 
tion de Brodmann, est situe a la face mediane du 
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II. De la retine au cortex 


lobe occipital de part et d'autre de la scissure calca- 
rine et s'etend jusqu'au pole occipital (figure 5.13). 
II constitue la partie terminale de la voie ganglio-ge- 
niculo-striee. Par ailleurs, on peut souligner que les 
afferences principales de cette aire proviennent des 
aires visuelles secondaires, ce qui permet de souligner 
le role des processus descendants dans l'analyse des 
signaux visuels [4]. Comme au niveau du corps geni- 
cule lateral, il existe une organisation essentiellement 
retinotopique des informations, c'est-a-dire qu'a 
chaque region de l'hemichamp visuel controlateral 
correspond une region de VI. Cependant la zone cen- 
trale du champ visuel est projetee vers plusieurs zones 
cibles [5] et, a l'organisation retinotopique, s'ajoute la 
notion de projection fonctionnelle multiple. La car- 
tographic retinotopique est constitute par les infor- 
mations issues de la retine superieure (champ visuel 
inferieur) qui se projettent sur la berge superieure de 
la scissure calcarine et celles issues de la retine infe- 
rieure sur la berge inferieure. Comme au niveau du 
CGL, il y a une magnification de la vision centrale : 
les 10° centraux du champ visuel correspondent a plus 
de la moitie de la surface du cortex visuel primaire. 
Cette zone devolue au champ visuel central est la 
plus posterieure (figure 5.13). La vascularisation du 
cortex visuel primaire est principalement assuree par 
les branches de l'artere cerebrale posterieure. Au pole 
occipital, des anastomoses s'etablissent avec le sys- 
teme de l'artere cerebrale moyenne et delimitent une 
zone de « fragility » vasculaire (figure 5.10). 

Le cortex visuel primaire est caracterise sur le plan 
fonctionnel par son organisation retinotopique, mais 
egalement par des projections fonctionnelles multiples 
de neurones issus du CGL, traduisant le fait qu'a ce pre- 
mier niveau, il y a des voies neuronales specifiques du 


type d'information visuelle. Dans le cortex en general, 
et en particulier dans le cortex strie, les corps cellulaires 
des neurones sont repartis en six couches, numerotees 
de la partie la plus externe a la partie la plus interne de I 
a VI. La couche IV est subdivisee en IVA, B et C, et la 
couche I VC en IVCa et p. Les influx magnocellulaires se 
projettent sur la couche IVCa, les influx parvocellulaires 
sur la couche IVCp et les influx koniocellulaires sur la 
couche III et I. 

A partir des informations issues de ces voies, le cortex 
visuel primaire poursuit la segregation des informa- 
tions visuelles prenant place des la retine : il extrait les 
signaux visuels temoins de l'orientation, du mouvement 
et de la couleur. A la difference des champs recepteurs 
des cellules retiniennes, les champs visuels des neu- 
rones du cortex visuel primaire sont allonges. Certains 
neurones sont selectifs d'une orientation, c'est-a-dire 
qu'ils repondent le mieux a une barre lumineuse ou 
sombre lorsque ce stimulus est aligne avec le grand axe 
de leur champ recepteur (direction preferee). Lorsque le 
stimulus est orthogonal au grand axe du champ recep- 
teur, les neurones ne reagissent pas a sa presentation. 
Des neurones de VI presen tent egalement une selecti- 
vity au sens du mouvement d'une barre deplacee ortho- 
gonalement a leur direction preferee. Un trait particulier 
de l'organisation du cortex visuel est le rassemblement 
de neurones en colonne repondant aux memes stimuli 
spatiaux s'etageant dans toute l'epaisseur du cortex 
(figure 5.14). La sensibilite a l'orientation varie progres- 
sivement d'une colonne a la suivante avec alternance 
de colonnes de dominance oculaire, c'est-a-dire de 
colonnes traitant de l'information visuelle (temporale) 
de l'oeil controlateral, et de colonnes traitant de l'infor- 
mation visuelle (nasale) de l'oeil ipsilateral. La mise en 
commun des informations locales traitant des stimuli 
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lateral 


MT/V5 V4v VP 




0 Figure 5. 1 3 Cortex visuel primaire et secondaire. 

En haut: projections du corps genicule lateral vers le cortex visuel primaire (VI ). Les aires visuelles secondaires (V2, V3, V3a, V4v f V6, V7, V8) 
sont representees sur la partie externe et interne de I' hemisphere cerebral. 

En bas: representation des projections sur le cortex visuel primaire (gauche) autour de la scissure calcarine , respectant la retinotopie des 
projections sur la retine (droite). Noter la magnification fovea le. 
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Chapitre 5. Anatomie et anatomie fonctionnelle des voies visuelles 



0 Figure 5.14 Organisation en colonnes dans ie cortex visuel primaire. 

La sensibilite a I'orientation varie progressivement d'une colonne a la suivante avec alternance de colonnes de dominance oculaire , c'est- 
a-dire de colonnes traitant de I 'information visuelle (temporale) de i'ceil controlateral, et de colonnes traitant de I 'information visuel le (nasale) de 
I'oeil ipsilateral. Chez un chat normal [ le cortex visuel est constitue d 'alternance de stries provena nt de chaque oeil (un en noir, marque , et I 'autre 
non), alors que chez un chat qui a ete prive de vision binoculaire au cours de son developpement les stries de I'oeil masque sont atrophiees. 

(c) Yves Rossetti. 


spatiaux, et des informations retinotopiques indiquant 
pour quelle localisation dans le champ visuel, permet au 
niveau du cortex visuel primaire d'acceder a un premier 
niveau d'analyse des contours de l'image, segment par 
segment. La segregation des informations en fonction 
de chaque oeil permet egalement une analyse de la dis- 
parity retinienne, et forme la base du calcul de la vision 
des reliefs et des volumes des objets. En effet, plus une 
surface est orientee de fagon parallele au plan sagittal, 
plus les informations issues des deux yeux different, 
alors qu'elles seront identiques pour une surface fron- 
toparallele. L' analyse point par point de ces differences 
offre done un moyen de coder les informations visuelles 
liees a la profondeur. 

Certains neurones de VI sont specifiques de l'analyse 
des couleurs de l'objet, notamment sensibles aux oppo- 
sitions bleu-jaune et rouge-vert tout comme les cellules 
ganglionnaires parvocellulaires, ou bien presentent des 
champs recepteurs a double opposition (ex. : rouge + 
vert- au centre et vert+ rouge- en peripherie). Ils 
regoivent leurs afferences de la voie parvocellulaire ou 
de la voie koniocellulaire et sont regroupes dans des 
taches du cortex visuel primaire. 


Aires visuelles secondaires 

Les aires visuelles secondaires (ou extrastriees) rea- 
lisent des traitements progressivement plus complexes 
des signaux sensoriels, mais elles ont aussi un role tres 
important du fait de leurs projections descendantes en 
retroaction sur VI [6]. La description que nous suivons 
des entrees visuelles aux aires associatives decrit essen- 
tiellement l'elaboration progressive des informations 
visuelles sans decrire le role de ces projections descen- 
dantes. Faisant suite aux premieres analyses realisees au 
niveau du cortex visuel primaire occipital, l'information 
visuelle est transmise aux aires visuelles secondaires de 
fagon tres distribute et parcellisee (figure 5.13). Ces aires 
secondaires sont situees en avant de l'aire visuelle pri- 
maire dans les lobes occipitaux, parietaux et temporaux. 


Leur role fonctionnel dans le traitement de l'information 
visuelle est capital, car il s'agit d'aspects de plus en plus 
elabores et done cognitifs de la vision. Les premieres 
etapes de la segregation fonctionnelle operee au niveau 
cortical sont tres bien identifies, grace aux travaux elec- 
trophysiologiques realises chez le primate non humain 
(figure 5.15). Les projections de VI vers V2 (aires 18 
et 19 de Brodmann) constituent des zones distinctes de 
traitement de la forme, de la couleur et du volume (ste- 
reovision), initiant des canaux specialises pour chacune 
de ces dimensions visuelles. L'aire V2 est composee de 
bandes denses minces et de bandes epaisses, separees 
par des zones claires. Les bandes minces contiennent 
les cellules sensibles a la couleur, alors que les bandes 
epaisses sont sensibles a la direction du mouvement. 
Les cellules codant la forme sont localisees dans les 
bandes epaisses et dans les zones claires. Aux proprie- 
tes visuelles exploitees par VI s'ajoute done dans V2 
une elaboration supplemental permettant de coder 
les formes et les volumes. C'est ainsi essentiellement au 
niveau de cette aire que les contours des objets visuels 
sont extraits a partir des segments orientes elementaires 
extraits par VI, et que les contours illusoires de figures 
telles que le triangle de Kanisza sont inferes. L'aire V3 
traite les couleurs, les orientations, les contours et les 
volumes et plusieurs subdivisions (V3a, V3b, V3d, V3v) 
ont ete proposees pour rendre compte de l'autonomie 
plus ou moins averee de certaines de ses regions. L'aire 
V3a ne serait par exemple sensible qu'au mouvement 
et aux volumes. L'aire V4 regoit ses afferences de V2 et 
de V3. Elle a ete presentee par certains auteurs comme 
l'aire specifique de la couleur, mais elle est egalement 
active en reponse a I'orientation et a la disparity reti- 
nienne et d'autres aires contribuent au traitement des 
couleurs. L'aire V5 ou MT (medio-temporale) presente 
une organisation en colonnes d'orientation semblable 
a VI. Elle code le mouvement pergu et semble la plus 
specifique du mouvement visuel mais repond egale- 
ment aux orientations et a la disparity retinienne. Cette 
aire regoit ses afferences de V2, V3 et V4, mais aussi 
directement de la couche IV-B de VI specialisee dans la 
reception des signaux visuels de mouvement. L'aire V6 
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II. De la retine au cortex 


ou PO (parieto-occipitale) est impliquee dans le guidage 
des mouvements diriges du membre superieur realises 
en vision peripherique. Plus d'une trentaine d'aires 
visuelles ont ainsi ete decrites, associees a des fonctions 
devenant de moins en moins consensuelles en s'eloi- 
gnant de VI, et dont la specialisation fonctionnelle est 
egalement discutee. La plupart de ces aires presentent 
une cartographie retinotopique avec une magnification 
foveale, mais certaines ne cartographient qu'une partie 
du champ visuel ou ne suivent pas la magnification 
de la region foveale. Ces multiples aires contribuant 
au traitement cortical des informations visuelles sont 
tres largement interconnectees, et de fagon reciproque, 
ce qui rend tres perilleuses les tentatives de formaliser 
les reseaux de circulation de l'information au sein du 
systeme visuel. II est egalement important de souligner 
que ces connexions reciproques sont le support de tres 


nombreuses projections de type descendant (ou top- 
down), moins etudiees que les projections ascendantes 
decrites plus haut, mais dont le role est fondamental 
pour la perception et l'attention selective. Au total, 
quatre grandes qualites visuelles sont analysees par 
des systemes plus ou moins specifiques fonctionnelle- 
ment et distincts anatomiquement : la forme, la couleur, 
le mouvement et la 3 e dimension (la profondeur ou le 
relief). Le tragage des voies vehiculant et elaborant les 
informations pertinentes de la retine jusqu'aux reseaux 
corticaux permet de faire emerger deux grands sys- 
temes visuels plus ou moins paralleles, l'un plus spe- 
cifique de la reconnaissance des objets et l'autre de la 
metrique spatiale (figure 5.15). Les conceptions de l'or- 
ganisation du cortex visuel ont considerablement evo- 
lue au cours des 30 dernieres annees (figure 5.16) [7, 8]. 
Apres avoir mis l'accent sur la distinction entre sys- 



) Figure 5.15 Segregation corticate des informations visuelles. 

Les entrees magno- et parvo-cellulaires se font sur des couches distinctes du cortex visuel primaire, a partir desquelles s'organise une 
segregation croissante des qualites visuelles. Les couches de sortie de VI organisent des regroupements topographiques des informations 
d'orientation, de couleur et de mouvement , qu'elles transmettent aux aires visuelles extra-striees de fagon organisee. Les aires V2, V3, MT, 
etc. vont ensuite montrer des specialisations variables pour une ou plusieurs qualites visuelles schematises id de fagon iconique. 

(c) Yves Rossetti. 



71 Ou? 

l/ n . Comment? 


Quoi? 


J> Figure 5.16 Representation tres schematique des voies visuelles corticales. 

A partir d'une image complete parvenant a la retine (image de gauche) et au cortex visuel (VI ), cette figure represente la distribution topogra- 
phique des deficits visuels specifiques observes a la suite de lesions focales. Cette distribution fait apparaitre deux grands systemes visuels corticaux. 
(c) Yves Rossetti. 
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Chapitre 5. Anatomie et anatomie fonctionnelle des voies visuelles 






# Figure 5.17 Evolution des conceptions concernant les deux deux principales finalites de la vision : la perception et I 'action. 

Initialement congues en serie, les representations du systeme visuel sont tout d'abord devenues divergentes et paralleles, avant que des 
connections fonctionnelles posterieures puis anterieures ne fassent apparaitre des convergences qui permettent de constituer des circuits 
paralleles et interconnects. 

(c) Yves Rossetti. 



temes visuels cortical et sous-cortical dans les annees 
1970, l'attention des chercheurs s'est deplacee vers des 
distinctions operees au sein des voies corticales [9]. 
Une etape majeure de cette evolution a ete la distinc- 
tion entre la voie du « ou ? » et la voie du « quoi ? », 
associees respectivement aux reseaux occipito-parietal 
(voie dorsale) et occipito-temporal (voie ventrale). Mais 
le developpement des recherches neurophysiologiques 
sur le role du cortex parietal posterieur dans le controle 
de Faction dirigee a abouti a des distinctions supple- 
mentaires. L'une des plus populaires est la reinterpre- 
tation des voies dorsale et ventrale en voie de la vision 
pour Taction et voie de la vision pour la perception. 
Cette distinction s'avere en realite tres simpliste et ne 
rend compte ni de la complexity des reseaux corticaux 
ni des interactions dynamiques existant entre les aires 
dites dorsales et ventrales (figure 5.17) [7]. Elle est ega- 
lement inoperante a rendre compte de Tensemble des 
manifestations symptomatiques observees a la suite 
d'une lesion touchant les aires visuelles, en particulier 
des deficits de et de la perception visuelle consecutifs a 
une lesion parietale posterieure. De ce fait, revolution 
des modeles theoriques du systeme visuel se caracterise 
par un enrichissement du nombre de voies distinguees 
au sein de ce tres riche reseau interconnects. 


Si Ton se limite a Tinteret clinique de ces conside- 
rations anatomiques sur le systeme visuel, on peut 
retenir tres schematiquement qu'il existe deux grands 
systemes : la voie dorsale a la partie inferieure du lobe 
parietal et la voie ventrale au niveau du lobe temporal 
(figure 5.18). La voie dorsale est impliquee dans le trai- 
tement visuospatial des informations (localisation des 
objets dans Tespace : ou ?). La voie ventrale est impli- 
quee dans la reconnaissance des objets et done tres 
liee a la verbalisation et la memoire des informations 
visuelles (quoi ?) [10]. Ainsi, toute lesion des lobes 
concernes peut perturber la fonction visuelle de deux 
manieres : soit atteinte des radiations optiques ou du 
cortex visuel primaire entrainant un deficit campime- 
trique de type hemianopsie laterale homonyme, soit 
atteinte des aires associatives « superieures » entrai- 
nant des deficits cognitifs visuels complexes (voir 
chapitre 10). 

Enfin, il existe une specialisation fonctionnelle de 
chaque hemisphere cerebral. L'hemisphere « domi- 
nant » traite preferentiellement le langage et l'autre est 
plus specialise dans le traitement des donnees spatiales. 
Les symptomes visuels peuvent done differer en fonc- 
tion du cote de la lesion, et ces differences seront plus 
marquees en s'eloignant du pole occipital. 
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II. De la retine au cortex 
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0 Figure 5.18 Les grands canaux visuels. 

Une segregation fonctionnelle coherente peut etre decrite de la 
retine jusqu'aux voies visuelles corticales. Deux grands systemes 
de traitement des informations retiniennes (magnocellulaire et 
parvocellulaire) donnent lieu a des canaux relativement parallels 
permettant de produire la vision de I'espace (proprietes metriques 
utiles au controle de I 'action : position , orientation i, volume...) et la 
vision des objets (proprietes intrinseques et semantiques permet- 
tant la reconnaissance : formes , couleurs...). 

(c) Yves Rossetti. 
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Chapitre 6 


Anomalies congenitales de la papille 

C. Orssaud 


Une anomalie congenitale de la papille (ACP) peut etre 
decouverte chez un enfant porteur d'un syndrome poly- 
malformatif ou devant une malvoyance uni- ou bilate- 
rale. A l'inverse, elle peut rester longtemps meconnue, 
car l'acuite visuelle (AV) est conservee dans les formes 
minimes. 

Certaines ACP ne posent pas de probleme diagnos- 
tique. Dans d'autres cas, il est plus difficile de faire la 
part entre une papille anormale, une papille «aty- 
pique », variante de la normale, ou une anomalie papil- 
laire acquise du fait d'une pathologie ophtalmologique. 
Certaines ACP necessitent la realisation d'un bilan 
(tableau 6.1) et ce, d'autant qu'il s'agit d'un enfant, que 
l'anomalie est bilaterale, et s'accompagne de manifesta- 
tions generates. 

Anomalies de taille 
et de forme 

Les megalopapilles sont des variantes congenitales 
considerees comme physiologiques. 

• Aplasie papillaire 

C'est une anomalie exceptionnelle generalement unilate- 
rale due a la regression de l'ebauche du nerf optique [1]. La 
perception visuelle est nulle. Au fond d'oeil, la papille est 
soit absente, soit pale, soit excavee. Le diagnostic repose sur 
l'absence de vascularisation retinienne (figure 6.1). L'IRM 
confirme l'absence de nerf optique au sein de l'orbite. 

• Hypoplasie papillaire 

Elle s'accompagne d'une reduction du nombre de fibres 
optiques papillaires, variable selon qu'il existe une 
« micropapille » ou une papille «a la limite inferieure 


de la normale » [2]. Cette ACP, uni- ou bilaterale, peut 
s'accompagner d'anomalies peripapillaires : par exemple, 
il peut s'agir d'une region peripapillaire hyperpigmente 
ou, a l'inverse, ayant un « aspect en double anneau». Il 
s'agit alors d'une image creee par une bande de sclere 
peripapillaire, qui peut neanmoins etre confondue, 
parfois, avec du tissu papillaire et en imposer pour une 
papille de surface normale (figure 6.2). 

Le diagnostic est facile dans les formes severes, ou 
il existe un retentissement visuel. Il est plus difficile 
dans les formes moderees, face a un disque papillaire 
a peine plus petit qu'attendu et une acuite visuelle (AV) 
normale. Il est admis qu'une papille est hypoplasique 
lorsque sa surface est inferieure a 2 deviations standard 
de la surface d'une papille moyenne (2,69 mm 2 ), lorsque 
le rapport entre la distance interpapillomaculaire et le 
diametre papillaire est inferieur a 3:1 ou lorsque son dia- 
metre horizontal est inferieur a 1,2 mm [3]. L'alteration 
des potentiels evoques visuels (PEV) peut alors aider 
au diagnostic, de meme que la gracilite du ou des nerfs 



0 Figure 6 . 1 Aplasie papillaire. 

Aucun vaisseau n'emerge de la papille. La retine, avasculaire est le 
siege de plage d'atrophie. 


Tableau 6.1 

Bilan a pratiquer en cas d'anomalie papillaire congenitale chez I'enfant 


Anomalie 

Colobome papillaire 

Syndrome 

papillorenal 

Hypoplasie papillaire 

Staphylome 

papillaire 

Morning glory 
syndrome 

Fossette 

colobomateuse 

Bilan 

Neuroradiologique 

Bilan renal 

Neuroradiologique 

Neuroradiologique 

Neuroradiologique 
avec des 
sequences 
vasculaires 

Recherche de : 

- syndrome d'Alagille 

- trisomie 1 3 

Audiogramme 


Endocrinien 

(panhypopituitarisme) 


Bilan cardiaque 

Bilan renal 
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II. De la retine au cortex 



0 Figure 6.2 Hypoplasie pa pi I la ire. 

Minime bande de sclere autour de la papille (fleche noire). 


optiques en neuro-imagerie [4]. La tomographie par 
coherence optique ou optical coherence tomography (OCT) 
retrouve une diminution de l'epaisseur de la couche des 
fibres optiques, dont l'importance est proportionnelle au 
degre de l'hypoplasie. 

Chez l'enfant, un bilan est necessaire a la recherche 
d'anomalies radiologiques de la ligne mediane ou des 
troubles endocriniens (voir tableau 6.1). Chez l'adulte, 
son interet est a discuter en fonction du contexte et de 
l'AV. 

• Dysversion papillaire 

C'est une ACP frequente, isolee, sans cause genetique 
connue. Elle se manifeste par une obliquite papillaire 
anormale, plus ou moins marquee, generalement diri- 
gee en temporal inferieur et un amincissement chorio- 
retinien inferieur (figure 6.3). Dans les formes severes, 
l'emergence des vaisseaux est anormale et il peut exister 
un croissant de sclere ou choroi’de a nu dans la portion 
inferieure de la papille. L'astigmatisme, souvent associe, 
peut aboutir a une amblyopie meridienne. Des troubles 
de la vision des couleurs ou des deficits campimetriques 
le plus souvent supero-temporaux pouvant depasser la 
ligne mediane sont possibles. 

Anomalies de morphologie 
papillaire 

• Colobome papillaire 

II resulte d'une anomalie de fermeture de la fente 
embryonnaire ; il est secondaire a la mutation de genes 
egalement impliques dans la mise en place d'autres 
organes [5]. C'est pourquoi cette ACP peut s'integrer 
dans des syndromes polymalformatifs et necessite, 
au moins chez l'enfant, un bilan (voir tableau 6.1). Ce 
dernier devra etre repete car les complications renales 
peuvent apparaitre a tout age. 



0 Figure 6.3 Dysversion papillaire avec amincissement chorio- 
retinien inferieur. 


L'anneau neuroretinien est aminci ou absent en infe- 
rieur dans les formes minimes [6]. Il l'est egalement dans 
sa portion superieure dans les formes les plus severes. 
L'emergence anormale des vaisseaux papillaires au- 
dessus du colobome et la presence d'un colobome cho- 
rioretinien sont des arguments diagnostiques importants 
en cas de doute avec une excavation glaucoma teuse. Il en 
est de meme de la presence d'anomalies identiques dans 
la fratrie, a rechercher dans le cadre d'un conseil gene- 
tique qui s'impose dans certaines malformations graves. 

Le retentissement fonctionnel d'un colobome papil- 
laire varie selon son importance. Un decollement macu- 
laire plan, volontiers recidivant, parfois regressif peut 
survenir a tout age. Il n'en existe aucun traitement pre- 
vents et son traitement curatif est difficile [7]. 

• Syndrome rein-colobome 

Le syndrome rein-colobome ou papillo-renal est a evo- 
quer devant une vaste excavation papillaire associee a 
la presence d'arteres cilio-retiniennes naissant de ses 
bords. Du a des mutations du gene VAX2, il impose 
d'eliminer a tout age une atteinte renale necessitant une 
prise en charge. 

• Excavation papillaire 

Une excavation papillaire glaucomateuse peut etre 
retrouvee des la naissance en cas de glaucome congeni- 
tal, diagnostic a differencier d'un colobome papillaire. 

• Papille en fleur de liseron 

La « papille en fleur de liseron » ou morning glory syn- 
drome , generalement unilateral, est de pronostic fonc- 
tionnel severe. Elle peut etre isolee, entrer dans un 
syndrome malformatif ou s'associer a des anomalies 
dysgenesiques sur l'ceil adelphe. Un bilan en neuro- 
imagerie avec des sequences vasculaires s'impose. 
Plusieurs mecanismes physiopathogeniques ont ete evo- 
ques pour expliquer ce defaut de maturation de la por- 
tion posterieure de la sclere et de la partie adjacente des 
gaines du nerf optique, dont une mutation de PAX6 [8]. 

Le disque papillaire est anormalement grand et ses 
parois sont constitutes de graisse ou de tissu musculaire 
lisse presentant parfois des mouvements de contraction 
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Chapitre 6. Anomalies congenitales de la papille 



0 Figure 6.4 Papille en fleur de liseron. 

L' emergence des vaisseaux est tout a fait a norma le au niveau de 
cette grande papille dont le centre est comble de tissu gliale blanc. 


rythmique [9]. S'y engagent la retine et la choroi’de [6]. 
II est centre par une vaste excavation d'ou emergent de 
fagon radiaire les vaisseaux retiniens (figure 6.4). Celle-ci 
est souvent comblee par du tissu glial blanchatre. Un 
risque de decollement retinien plan peripapillaire, pou- 
vant s'etendre a la region maculaire, existe toute la vie et 
justifie une surveillance reguliere [7]. 

• Staphylome papillaire 

Lors du staphylome papillaire, la papille et l'emergence 
des vaisseaux papillaires sont normales, mais situees 
dans un plan plus posterieur que celui de la retine 
(figure 6.5). La neuro-imagerie permet, chez l'enfant, 
d'eliminer une anomalie cerebrale, en particulier de la 
ligne mediane. Les fibres optiques etant etirees et ecra- 
sees, le pronostic visuel est generalement mediocre. 

• Fossette colobomateuse 

Elle realise un puits profond, souvent unique, grisatre, 
volontiers localise en temporal, proche du bord papil- 
laire, mais elle est separee de l'excavation physiologique 
au sein d'une papille normale (figure 6.6) [10]. Une artere 
cilio-retinienne peut en emerger. Cette ACP est generale- 
ment isolee quoi qu'une association avec une trisomie 18 
ou un syndrome d'Alagille ait ete rapportee. De decou- 
verte generalement fortuite, elle peut se compliquer de 
decollement retinien plan pouvant s'etendre jusqu'a la 
macula. Le traitement du decollement de re tine peut 
etre difficile; a l'inverse une evolution spontanement 
resolutive est possible. 


Anomalies vasculaires 



0 Figure 6.5 Staphylome papillaire. 

Le disque papillaire est mieux visible. 



0 Figure 6.6 Fossette colobomateuse au bord inferieur de la 
papille. 

Les vaisseaux inferieurs donnent /'impression d'emerger de cette 
fossette. 


Anomalies de coloration 


Une pigmentation papillaire congenitale grisatre, tres 
fine, irreguliere, granuleuse est due a un depot de mela- 
nine au niveau de la lame criblee. Cette ACP rare, sans 
retentissement visuel, est isolee ou s'observe lors de syn- 
dromes polymalformatifs. 


La presence d'une artere cilio-retinienne est une variante 
anatomique d'une presentation normale. Sa prevalence 
augmente proportionnellement avec la surface de la 
papille et/ou celle l'excavation papillaire. 

Les boucles vasculaires prepapillaires, le plus souvent 
d'origine arterielle, naissent de la papille. Elies semblent 
y retourner ou rejoignent une artere retinienne. 


Autres anomalies 

La papille de Bergmeister est due a la persistance de reli- 
quats du vitre embryonnaire et de 1' artere hyaloi'dienne. 
Elle realise un voile grisatre au bord nasal d'une papille 
normale. 


75 


Document telecharge de ClinicalKey.fr par Faculte de Medecine de Tunis juillet 11, 2016. 

Pour un usage personnel seulement. Aucune autre utilisation rTest autorisee. Copyright ©2016. Elsevier Inc. Tous droits reserves. 






II. De la retine au cortex 


Les fibres a myeline juxtapapillaires sont blanches, 
opaques, duveteuses et striees pouvant donner un 
aspect de bord papillaire flou (figure 6.7). Uni- ou bila- 
terales, elles n'ont aucun retentissement visuel hormis, 
lorsqu'elles sont importantes. 
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Chapitre 7 


CEdemes papillaires et hypertension 
intracranienne 

C. Vignal-Clermont 


L'oedeme papillaire est le resultat de l'obstruction 
du transport axoplasmique au niveau de la lame 
criblee. Cette gene peut resulter d'une augmentation 
de la pression intracranienne mais aussi d'une ische- 
mie, d'une compression, d'une inflammation, d'un 
probleme metabolique ou toxique au niveau du nerf 
optique. Enfin, l'infiltration de la papille par un pro- 
cessus tumoral ou inflammatoire peut parfois donner 
l'apparence d'un oedeme papillaire. II est classique 
d'opposer l'oedeme papillaire (OP) de stase ( papille- 
dema des Anglo-Saxons), ou l'atteinte est souvent 
bilaterale, la saillie papillaire en regie marquee et le 
retentissement visuel tardif, a l'oedeme papillaire des 
neuropathies optiques ( optic disc swelling ou optic nerve 
head edema), le plus souvent unilateral, ou la saille 
papillaire est souvent plus modeste avec un retentis- 
sement plus precoce et plus marque sur la fonction 
visuelle (tableau 7.1) [1]. 

La mise en evidence d'une saillie papillaire lors 
d'un examen ophtalmologique doit d'abord faire 
eliminer un faux oedeme (tableaux 7.2 et 7.3) puis, 
une fois l'OP affirme, faire rechercher sa cause 
(tableau 7.4). La demarche diagnostique est resumee 
dans la figure 7.1. 

L'OM de l'hypertension intracranienne (HIC), ou 
oedeme de stase, est la consequence de l'augmentation 
de la pression du liquide cerebrospinal (LCS) au niveau 
des gaines du nerf optique. L'hyperpression comprime 
les axones, entraine une stase du transport axoplas- 
mique au niveau prelaminaire et un gonflement axonal 
qui se traduit au fond d'oeil par un OP. 


Tableau 7.1 

Comparaison des caracteristiques de l'oedeme papillaire 
de stase et des neuropathies optiques cedemateuses 


Neuropathie optique 
cedemateuse 

CEdeme papillaire de stase 

• Souvent unilateral 

• Acuite visuelle diminuee 

• Trouble de la vision des 
couleurs 

• Deficit campimetrique 
altitudinal, central, fasciculaire 
ou diffus 

• Isolee/symptomes lies au 
mecanisme 

• Souvent bilateral 

• Acuite visuelle longtemps 
conservee 

• Vision des couleurs normale 

• Champ visuel; tache aveugle 
elargie, encoche nasale, puis 
retrecissement 

• Symptomes d'HIC 


Tableau 7.2 

Differences entre vrai et faux oedeme papillaire 


Faux oedeme papillaire 

CEdeme papillaire vrai 

• Petite papille sans 
excavation, parfois drusen 
visibles 

• Saillie papillaire a bords 
nets 

• Vaisseaux retiniens 
emergeant, visibles et de 
calibre normal 

• Parfois anomalies de 
distribution arterielle 

• Angiographie : pas 
de diffusion. Si drusen : 
parfois autofluorescence 
et impregnation du 
colorant sans diffusion 

• Echographie : parfois 
drusen visibles 

• Petite excavation centrale 
souvent presente (sauf si gros OP) 

• Saillie papillaire a bords flous 

• Vaisseaux emergeant ecrases par 
l'OP 

• Capillaires prepapillaires dilates 
et hyperhemies. 

• Veines dilatees et tortueuses 

• CEdeme de la retine adjacente, 
parfois hemorragies ou exsudats 

• Angiographie : hyperfluorescence 
avec diffusion du colorant sur les 
temps tardifs 

• Echographie : si oedeme 
papillaire de stase, dilatation des 
gaines peri-optiques, flux veineux 
inverse 


Tableau 7.3 

Causes des faux oedemes papillaires 

• Anomalies papillaires : 

- drusen de la papille 

- fibres a myeline 

- petite papille de I'hypermetrope 

- dysversion papillaire 

• Neuropathie optique hereditaire de Leber 

• Infiltration du nerf optique 


Tableau 7.4 

Etiologies des oedemes papillaires selon le mecanisme 

• Hypertension intracranienne 

• Mecanisme vasculaire : 

- Neuropathie optique ischemique anterieure aigue non 
arteritique et Horton 

- Papillopathie diabetique 

- Occlusion de la veine centrale de la retine 

- Fistule carotido caverneuse 

- HTA maligne 

• Causes inflammatoires et infectieuses : 

- Nevrites optiques 

- Neuroretinites 

• Compressions orbitaires : 

-Tumorales : meningiomes, tumeurs vasculaires 

- Non tumorales : orbitopathie dysthyroidienne, inflammation 
orbitaire 

• Neuropathies optiques toxiques et carentielles 

• Neuropathies optiques traumatiques 

• Hypotonie oculaire 
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II. De la retine au cortex 


«CEdeme» papillaire 


Unilateral 


SF, AV, CV, FO 


Faux oedeme 

• Drusen du NO 

• Hypermetropie, NO de Leber... 


Angiographie, 
autofluo, OCT, echo 

OUI 



Neuropathie optique 


Neuropathie optique 

cedemateuse 


cedemateuse bilaterale 

Inflammatoire 


Inflammatoire (vitre ?) 

Ischemique 


Ischemique 

Toxique 


Toxique 

Infiltrative 


Infiltrative 

Compressive 


Compressive 



Post-HIC 


N.B. : dans de rares cas d’HIC, l’OP peut etre unilateral 


Bilal 

teral 

PA, SF, AV, CV, FO 



OP i 

sole 


DEp 

OP et anomalie retine 


Baisse visuelle? 


HTA maligne 

Neuroretinite 


NON ou peu 
Cephalees? 



IRM cerebrale et ARM en urgence 



0 Figure 7. 1 Demarche diagnostique devant une sail lie papillaire. 

Autofluo : autofluorescence ,; AV : acuite visuelle; CV : champ visuel; FO : fond d'oeil; HICI : hypertension intracranienne idiopathique; 
HTA : hypertension arterielle; OP : oedeme papillaire; P : pression; PA : pression arterielle; PL : ponction lombaire; POE : processus occupant 
Tespace; NO : neuropathie optique; SF : signes fonctionnels. 


Diagnostic de I 'oedeme 
papillaire de stase 

II est bilateral dans la grande majorite des cas, mais peut 
etre asymetrique. A la phase d'etat, il existe une saillie 
du disque optique avec un flou des bords et de la retine 
adjacente qui demarre au niveau des poles; les capil- 
laires prepapillaires sont dilates avec une hyperhemie 
papillaire. Au stade d'OP marque, les gros vaisseaux 
naissant de la papille sont ecrases par l'oedeme a la sor- 
tie du disque puis sur un segment complet au depart 
du centre de la papille ; il existe parfois des hemorragies 
et/ ou des exsudats peripapillaires. La compression de 
la veine centrale de la retine peut aboutir a une dilata- 
tion et une augmentation de la tortuosite veineuse, avec 
disparition du pouls veineux spontane (cependant 10 % 
de la population n'a pas de pouls veineux spontane). 
Il existe plusieurs classifications de l'OP de stase; la 
plus utilisee est la classification de Frisen modifiee qui 
evalue la severite de l'OP en cinq stades (tableau 7.5 et 
figure 7.2) [2]. 

L'OP peut s'etendre a la retine adjacente, voire a la 
macula avec, dans ce cas, une baisse visuelle et des meta- 
morphopsies en rapport avec un oedeme maculaire, des 
hemorragies et/ ou des exsudats secs (etoile maculaire). 
Il peut aussi exister des plis retiniens ou choroi’diens. 

Lorsque l'OP devient chronique et dure plusieurs 
mois, la papille palit mais garde un aspect saillant 
avec parfois, au niveau de la retine peripapillaire, des 
exsudats secs de resorption. Il peut exister des vaisseaux 
de shunt entre les circulations veineuses retiniennes et 


Tableau 7.5 

Classification de Frisen modifiee* 


Stade 0 : papille normale 

• Disque normal avec flou des poles superieur, nasal et inferieur 

• Striations normales des fibres peripapillaires et RNFL normal 

Stade 7 : oedeme papillaire minime 

• Halo peripapillaire avec flou des fibres visuelles en C epargnant le 
pole temporal 

• Flou des bords sauf en temporal (net) 

• Hyperhemie papillaire mais absence de saillie 

Stade 2 : oedeme papillaire debutant 

• Halo peripapillaire complet 

• Flou de tous les bords de la papille 

• Saillie de la portion nasale 

Stade 3 : oedeme papillaire modere 

• Effacement par l'oedeme d'un ou plusieurs gros vaisseaux a la sortie 
du disque optique ; mais le vaisseau est net au centre du disque 

• Flou de tous les bords, saillie papillaire et augmentation de 
surface du disque 

• Halo peripapillaire grisatre complet 

Stade 4 : oedeme papillaire marque 

• Disparition complete sur 1 'ensemble de la papille d'un segment de 
gros vaisseau papillaire noye dans l'oedeme 

• Saillie de toute la papille avec disparition de I'excavation 
physiologique 

• Flou de tous les bords avec halo peripapillaire 

Stade 5 : oedeme papillaire severe 

• Obscurcissement de tous les gros vaisseaux noyes dans l'oedeme 
a la surface du disque et a la sortie 

• Saillie papillaire en dome 

• Halo peripapillaire sur 360° 


* Les criteres en italique sont les criteres majeurs pour chaque stade. 
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Chapitre 7. CEdemes papillaires et hypertension intracranienne 



Stade 0 "ft Stade 1 Stade 2 ft 

Stade 3 ft Stade 4 ft Stade 5 ft 



) Figure 7.2 Classification de I'oedeme pa pi I la ire de stase selon la classification de F risen modifiee. (voir tableau 7.5.) 


ciliaires. Enfin, avec le temps, la papille devient atro- 
phique, moins saillante et de plus en plus pale : c'est 
l'atrophie optique post-stase. 

Un aspect particulier d'OP est realise par le syndrome 
de Foster-Kennedy qui associe, chez un meme patient, 
une atrophie optique unilateral et un OP de V autre cote. 
Cet aspect, initialement decrit dans le cadre de tumeurs 
comprimant dans un premier temps un nerf optique, 
puis induisant une HIC, peut aussi etre d'origine non 
tumorale (par exemple dans le cadre d'une neuropathie 
optique ischemique anterieure bilaterale sequentielle). 

Symptomes de I'hypertension 
intracranienne 

Ils ne sont pas specifiques d'une etiologie et chaque ele- 
ment peut manquer. 

• Les cephalees sont le signe le plus frequent et le plus 
precoce. Elies sont de siege, de caractere et d'intensite 
variables avec la presence frequente de nucalgies. Elies 
peuvent etre majorees par les efforts a glotte fermee et le 
decubitus ; leur presence le matin au reveil est un argu- 
ment en faveur d'une HIC [3], 

• Les nausees et les vomissements sont tardifs. 


• Les acouphenes, parfois pulsatiles, sont un bon signe 
d'HIC. Ils sont volontiers positionnels, majores par le 
decubitus et les manoeuvres de Valsalva et doivent etre 
recherches a l'interrogatoire. Leur reapparition sous trai- 
tement signe la recidive de l'HIC. 

• Les eclipses visuelles sont des episodes tres brefs 
(quelques secondes) de cecite brutale uni- ou bilaterale. 
Elies sont souvent declenchees par des changements 
de position (tete penchee en avant) et les manoeuvres 
de Valsalva. Comme precedemment, leur reapparition 
signe la recidive de l'HIC. 

• La baisse d'acuite visuelle est tres tardive et survient 
en cas devolution defavorable. 

• Une diplopie, en rapport avec une paralysie du VI 
non localisatrice, peut egalement exister. 


Examens complementaires 

Le champ visuel retrouve d'abord un elargissement de la 
tache aveugle lie a la saillie papillaire ; il montre ensuite 
un deficit nasal, surtout inferieur. En cas d 'evolution 
defavorable, il se produit une constriction des isopteres 
peripheriques. La perimetrie automatique permet de 
surveiller au mieux revolution visuelle (figure 7.3). 
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II. De la retine au cortex 
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F Figure 7.3 Progression des deficits campimetriques dans I'cedeme papillaire de stase en perimetrie automatisee sur an champ visuel 
de I'oeil droit (Humphrey). 

a. Elargissement de la tache aveugle (24-2). 

b. Apparition d'une encoche nasale inferieure (30-2). 

c. Encoche nasale superieure et inferieure progressant vers le centre du champ visuel (24-2). 

d. Retrecissement concentrique du champ visuel (30-2). 


La tomographie en coherence optique ( optical cohe- 
rence tomography ou OCT) doit etre utilisee avec pru- 
dence. En cas d'OP debutant, elle ne permet pas de 
trancher avec un faux OP; en cas d'OP aigu avere, 
elle donne des valeurs qui permettront le suivi, 
mais celui-ci doit etre couple aux autres parametres 
visuels ; le risque, en cas de diminution de la valeur 
du retinal nerve fiber layer (RNFL), est de passer a 
cote d'une atrophie optique masquee par l'oedeme. 
L'etude de la macula recherche la presence eventuelle 
de liquide sous-retinien. La mesure du complexe 
ganglionnaire peut mettre en evidence une perte en 
fibres, sequelle d'un OP severe et/ou prolonge. 

L'angiographie a la fluoresceine a peu d'interet dans 
le diagnostic positif de l'OP de stase au stade d'etat : elle 
montre une hyperfluorescence papillaire existant des 
les temps precoces avec une diffusion du colorant aux 
temps tardifs. Elle peut etre utile en cas de doute avec 
un faux oedeme papillaire ou une autre cause d'oedeme. 

L'echographie de la tete du nerf optique permet de 
visualiser la saillie papillaire et peut montrer une dila- 
tation des espaces sous-arachnoi’diens liee a l'HIC. Elle 


est surtout utile en cas de doute diagnostique avec des 
drusen papillaires quand il n'existe pas d' autofluores- 
cence papillaire. 

En pratique, la decouverte d'un OP de stase bilateral 
impose de realiser une imagerie cerebrale : scanner avec 
injection ou imagerie par resonance magnetique (IRM), 
completes par un angio-scanner ou une angiographie 
par resonance magnetique (ARM) avec des temps vei- 
neux, pour rechercher une tumeur cerebrale, une throm- 
bophlebite cerebrale et une hydrocephalie. En l'absence 
de tumeur et d'hydrocephalie, la ponction lombaire 
s'impose avec prise de pression et examen du LCS. 

Etiologies de I'hypertension 
intracranienne 

Elies sont enumerees dans le tableau 7.6. Les tumeurs 
cerebrales sont la cause la plus redoutee. Seules sont deve- 
loppees dans ce chapitre deux etiologies d'hypertension 
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Chapitre 7 . CEdemes papillaires et hypertension intracranienne 


Tableau 7.6 

Mecanismes et causes principales de I'cedeme papillaire 
de stase 

• Hydrocephalie 

• Masse intracranienne : tumeur, abces, hemorragie, 
hematome, malformation arterioveineuse 

• Processus meninge : infection, inflammation, meningite 
carcinomateuse, hyperproteinorachie (tumeurs de la queue 
de cheval) 

• Augmentation de la pression veineuse : thrombose veineuse 
cerebrale, fistule durale 

• Reduction de la taille de la voute cranienne : craniostenose, 
epaississement de la base du crane 

• Hypertension intracranienne idiopathique 


intracranienne non tumorale : l'HIC idiopathique et les 
thromboses veineuses cerebrates (TVC). 

• Hypertension intracranienne 
idiopathique 

L'HIC idiopathique est aussi appelee aussi hypertension 
intracranienne benigne ou pseudotumor cerebri. 

L'HIC idiopathique est une affection dont la cause 
est inconnue et qui touche essentiellement la femme 
jeune (dans 90 % des cas, age moyen 30 ans), avec 
un surpoids ou une prise de poids recente (l'inci- 
dence annuelle va de 0,9 a 1,7/100000 dans la popu- 
lation generate a 20/100000 chez la femme jeune et 
obese) [4]. La symptomatologie est celle de l'hyperten- 
sion intracranienne : les cephalees sont presentes dans 
plus de 90 % des cas et les nucalgies chez plus de 40 % 
des patients; les eclipses visuelles souvent position- 
nelles (68 %) ne sont pas predictives d'une evolution 
visuelle defavorable ; les acouphenes pulsatiles (52 %) 
peuvent etre unilateraux; la diplopie est plus rare 
(20 a 30 %), et en rapport avec une atteinte du VI uni- 
ou bilaterale [4]. Le fond d'oeil montre un OP, le plus 
souvent bilateral, parfois asymetrique mais quelques 
cas d'OP unilateral ont ete decrits. C'est l'OP qui est 
responsable de la deterioration de la fonction visuelle 
et la vision s'abaisse le plus souvent progressivement 
et tardivement : la baisse visuelle peut etre en rapport 
avec une atrophie optique post-stase, une atteinte 
maculaire (oedeme, exsudats secs, decollement 
sereux), mais parfois avec une neuropathie optique 
ischemique anterieure ou une occlusion retinienne 
compliquant l'OP 

Plus de 80 % des patients avec une HIC benigne ont 
un deficit campimetrique et/ou une baisse visuelle, 
severe dans 10 % des cas. 

Le champ visuel automatique testant les 24 ou 30° 
centraux est la methode la plus sensible pour appre- 
cier le deficit visuel ; il doit etre repete afin de surveil- 
ler revolution. L'examen neurologique est normal en 
dehors d'une eventuelle atteinte du VI. L'imagerie 
cerebrale elimine un processus occupant l'espace , 
une hydrocephalie et une thrombophlebite cerebrale. 
Elle peut montrer des signes indirects d'HIC : aplatis- 
sement de la partie posterieure des globes oculaires, 
saillie papillaire, gaines peri-optiques dilatees, tortuo- 
site des nerfs optiques, selle turcique vide, hernie des 
amygdales cerebelleuses dans le foramen magnum et/ 
ou une stenose d'un ou des deux sinus transverses, qui 
orientent vers le diagnostic d'HIC idiopathique. Les 
criteres diagnostiques de Dandy, revises en 2002 [5] 
associent : 


• des symptomes et signes lies a l'HIC sans signe de 
localisation a l'exclusion d'une atteinte du VI ; 

• une neuro-imagerie avec des sequences vasculaires 
normales en dehors de ventricules fins et d'une selle tur- 
cique vide ; 

• une hyperpression de la pression d'ouverture du LCS 
lors de la ponction lombaire realisee dans des conditions 
strictes de decubitus (>250 mm d'eau chez l'adulte) ; 

• une composition normale du LCS ; 

• l'elimination des autres causes d'HIC. 

Pour tenir compte de revolution des elements dia- 
gnostiques de l'HIC idiopathique en integrant les cas 
pediatriques, les elements d'imagerie cerebrale et l'exis- 
tence de cas d'HIC idiopathique sans OP, de nouveaux 
criteres ont ete etablis en 2013 [6, 7]. 


Le diagnostic d'HIC est certain si le patient remplit les cri- 
teres A a E, probable si les criteres A a D sont remplis mais 
que la pression du LCS est plus basse que specifie pour un 
diagnostic de certitude : 

A. oedeme papillaire ; 

B. examen neurologique normal en dehors d'une atteinte 
du VI; 

C. neuro-imagerie cerebrale normale, plutot une IRM sans et 
avec injection de produit de contraste, et ARM veineuse per- 
mettant d'eliminer un processus tumoral, une hydrocepha- 
lie, une thrombophlebite cerebrale et un rehaussement des 
meninges. Si 1'IRM n'est pas disponible, un angio-scanner 
peut etre utilise ; 

D. composition normale du LCS; 

E. pression d'ouverture > 25 cm d'eau chez l'adulte et 28 cm 
chez l'enfant, mesuree dans des conditions de decubitus 
strict. 

Le diagnostic d'HIC idiopathique sans OP est etabli a partir 
des criteres suivants : 

• en l’absence d’OP, le diagnostic d'HICI peut etre affirme si 
les criteres B a E sont remplis ET si le patient a une paralysie 
uni- ou bilaterale du VI ; 

• en l’absence d’OP et de VI, le diagnostic d'HIC idiopa- 
thique peut etre suspecte mais pas affirme si les criteres B 
a E sont remplis ET s'il existe au moins trois des anomalies 
suivantes sur l'imagerie : 

- selle turcique vide, 

- aplatissement du pole posterieur du globe, 

- distension des gaines du nerf optique (NO) avec ou sans 
tortuosite du NO, 

- stenose d'un ou deux sinus transverses. 


Une fois le diagnostic etabli, les facteurs favorisant 
de l'HIC idiopathique doivent etre recherches et traites 
(tableau 7.7). 

Le traitement medical est fonction de la severite de 
l'atteinte visuelle qui conditionne le pronostic; la sur- 
veillance ophtalmologique doit etre reguliere (signes 
fonctionnels, acuite, OP, champ visuel automatise, et 
pour certains OCT). 

Dans tous les cas, il faut supprimer les facteurs 
favorisants : l'amaigrissement est primordial chez les 
patients obeses et le maintien du surpoids conduit 
souvent a l'echec therapeutique ; en cas d'obesite mor- 
bide une chirurgie bariatrique peut etre proposee [8]. 
Dans d'autres cas, arret du medicament favorisant, 
correction d'un desordre endocrinien (hypothyroi'die), 
correction d'une anemie ou traitement d'une apnee du 
sommeil. 
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II. De la retine au cortex 


Tableau 7.7 

Facteurs favorisants de I'hypertension intracranienne 
idiopathique 

• HIC idiopathique : obesite et gain de poids recent 

• Endocrinopathies : hypothyroidie 

• Medicaments : 

- antibiotiques : cyclines, acide nalidixique 

- retinoides : vitamine A et isoretinoide 

- hormone de croissance 

- carbonate de lithium 

- ciclosporine 

- corticoi'des, arret des corticoi'des 

- implant contraceptif 

• Autres pathologies : 

- insuffisance renale chronique 

- apnee du sommeil 

- anemie 


La ponction lombaire effectuee a visee diagnos- 
tique constitue le premier traitement. Elle conduit a 
l'amelioration des cephalees, des acouphenes et des 
eclipses. Elle est eventuellement repetee lors du suivi du 
patient. 

L'acetazolamide (Diamox®), qui agit en diminuant 
la production de LCS, est le traitement habituel de l'HIC 
idiopathique. L'etude NORDIC, prospective randomi- 
see publiee en 2014, a permis de valider l'effet benefique 
de l'acetazolamide associe a un regime hypocalorique et 
a l'exercice physique dans le traitement de l'HIC idiopa- 
thique moderee. Dans le groupe traite par acetazolamide a 
dose maximale toleree (jusqu'a 4 g/jour), on a ainsi observe 
une diminution plus importante de l'OP, un amaigrisse- 
ment plus important et une meilleure qualite de vie par 
rapport au groupe suivant le meme regime hypocalorique 
mais traite par placebo. En ce qui concerne l'amelioration 
de la fonction visuelle, la difference entre les deux groupes 
etait plus discrete et en faveur du groupe traite. L'effet de 
l'acetazolamide etait plus marque chez les patients ayant 
les OP les plus importants. Chez les patients avec des 
cephalees chroniques malgre le traitement bien conduit, le 
topiramate peut etre propose [9-11]. 

Lorsque la fonction visuelle se degrade malgre un 
traitement medical bien suivi et/ou en cas de cepha- 
lees resistant aux traitements, une chirurgie peut etre 
proposee : derivation lombo-peritoneale ou ventricu- 
lo-peritoneale en cas de cephalees non controlables, ou 
fenestration de la gaine du nerf optique si les troubles 
visuels sont l'element dominant et les cephalees 
controlees [12]. 

Enfin, un grand nombre de patients avec une HIC 
idiopathique presentent sur l'imagerie cerebrale un 
retrecissement d'un ou deux sinus transverses. Ce signe 
est considere comme secondaire a l'HIC, mais son impli- 
cation dans l'entretien du processus pathologique par 
gene au retour veineux est discutee. Quelques etudes 
ont montre que, dans les cas resistants au traitement 
medical ou il existe un gradient de pression veineuse 
trans-stenotique (verifie lors d'une arteriographie), 
la mise en place d'un stent au niveau de ces stenoses 
permet l'amelioration des signes et symptomes d'HIC. 
II n'existe cependant pas actuellement d'etude rando- 
misee permettant d'etablir la securite et l'efficacite de 
ces stents a long terme ; leur place dans le traitement de 
l'HIC idiopathique, notamment par rapport a la deriva- 
tion du LCS ou a la fenestration du nerf optique reste a 
definir [13]. 


Chez la femme enceinte, l'acetazolamide est contre- 
indique pendant le premier trimestre de la grossesse et 
les ponctions lombaires iteratives peuvent etre utilisees. 

De tres rares cas d'HIC idiopathique fulminante ont 
ete decrits; elles necessitent une prise en charge en 
urgence apres avoir elimine les autres causes d'HIC, en 
associant une ponction lombaire evacuatrice, des bolus 
de methylprednisolone et une chirurgie de derivation 
tres rapide [14]. 

• Thromboses veineuses cerebrates 

Les thromboses veineuses cerebrales (TVC) ou throm- 
bophlebites cerebrales peuvent etre responsables d'une 
HIC par le biais de l'hyperpression veineuse avec dimi- 
nution de la resorption du LCS. La presentation clinique, 
le plus souvent subaigue, est caracterisee par de nom- 
breux symptomes, principalement les cephalees, l'OP, 
les deficits focaux, les crises d'epilepsie et les troubles de 
conscience. Les quatre tableaux cliniques classiques sont : 

• deficits focaux ou epilepsie partielle, le plus souvent 
en association avec des signes d'HIC ou des troubles de 
conscience ; 

• HIC isolee ; 

• encephalopathie diffuse subaigue ; 

• ophtalmoplegie douloureuse unilateral avec syn- 
drome orbitaire dans le cas d'une thrombose du sinus 
caverneux. 

Le diagnostic repose sur l'imagerie cerebrale (scanner 
et angio-scanner ou IRM et ARM) [15, 16]. Cette derniere 
se traduit par des signes directs : caillots intraveineux 
hyperdenses en scanner, en hypersignal T1 en IRM, res- 
ponsables d'images de lacunes sur des images veineuses 
realisees avec injection (ARM veineuse, angio-scanner 
veineux). Une arteriographie est rarement requise 
(voir chapitre 4). Les TVCont de multiples etiologies, 
mais restent sans explication dans la majorite des cas. 
Les causes les plus classiques sont les suivantes, la 
contraception orale restant une etiologie importante : 

• etats d'hypercoagulabilite, par exemple : lupus ; mala- 
die de Behget ; presence d'anticorps antiphospholipides ; 
deficit en proteine C ou S, en antithrombine III, en fac- 
teur V ; contraception orale, etc. ; 

• infections de voisinage (mastoi’dites), devenues plus 
rares ; 

• tumeurs cerebrales genant le retour veineux. 

La TVC est une urgence therapeutique. En dehors du 
traitement d'une cause eventuelle et des crises d'epi- 
lepsie, le traitement des thromboses veineuses repose 
en urgence sur les anticoagulants (heparine par voie 
intraveineuse). Ce traitement peut suffire a traiter l'HIC. 
Cependant, si l'HIC est severe, la ponction lombaire 
peut etre requise et dans ce cas, realisee idealement 
avant de debuter le traitement anticoagulant. Dans les 
formes severes resistantes a cette premiere ligne, 1' ace- 
tazolamide ou le mannitol peuvent etre utilises. Si la 
fonction visuelle continue a se degrader, les ponctions 
lombaires peuvent etre repetees et dans certains cas une 
derivation lombo-peritoneale ou ventriculo-peritoneale 
ou une fenestration du nerf optique peut etre utilisees 
de la meme fagon que dans l'HIC idiopathique ; la sur- 
veillance ophtalmologique (acuite, champ visuel, fond 
d'oeil) est reguliere [17]. Le traitement par heparine est 
relaye par un traitement anticoagulant oral quand l'etat 
clinique du patient le permet et, sauf indication autre, 
est maintenu generalement pendant 6 mois [18]. 
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Chapitre 7. CEdemes papillaires et hypertension intracranienne 
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Chapitre 8 


Neuropathies optiques 

Neuropathies optiques inflammatoires 
et infectieuses 

V. Touitou, B. Bodaghi, P. Lehoang 


Les neuropathies optiques inflammatoires (NOI), aussi 
appelees nevrites optiques, sont des affections touchant le 
plus souvent l'adulte jeune, et responsables d'une baisse 
visuelle douloureuse, generalement unilateral . Leurs 
causes sont dominees en termes de frequence par la scle- 
rose en plaques (SEP), mais les etiologies sont multiples : 
autres affections inflammatoires demyelinisantes ou non, 
processus auto-immuns, infections [1]. L'inflammation 
peut etre localisee au nerf optique ou s'accompagner 
d'une inflammation contigue des meninges ou des tissus 
orbitaires. Les donnees cliniques que nous possedons sur 
cette affection ont ete confortees par l'etude prospective 
americaine optic neuritis treatment trial (ONTT), publiee 
a partir de 1992, et qui a inclus 448 patients jamais trai- 
tes par corticoi'des et presentant une NOI recente idio- 
pathique ou s'integrant dans le cadre d'une possible ou 
probable SEP. Cette etude a egalement permis de codifier 
le traitement actuel des NOI « idiopathiques » [2]. 


Nevrite optique typique 

Nous decrivons ici le tableau de la NOI typique idiopa- 
thique ou s'integrant dans une SEP 

• Manifestations cliniques 

La nevrite optique touche l'adulte jeune (moyenne d'age 
32 ans dans l'ONTT), et trois fois plus souvent la femme. 
Elle realise une baisse visuelle unilateral, rapidement 
progressive, d'intensite variable (pouvant aller jusqu'a 
l'absence de perception lumineuse : 2 % des cas dans 
l'ONTT), precedee (40 % des cas) ou accompagnee d'une 
douleur peri- ou retro-oculaire plus ou moins impor- 
tante majoree par les mouvements oculaires. Cette dou- 
leur, liee a la proximite entre les muscles oculomoteurs 
et le nerf optique enflamme au niveau de l'anneau de 
Zinn, est retrouvee dans plus de 90 % des cas et est un 
element important en faveur du mecanisme inflamma- 
toire. D'autres symptomes peuvent egalement motiver 
la consultation : diminution de la perception coloree 
et/ ou de la perception des contrastes pouvant etre plus 
marquee que la baisse visuelle, photophobie, phos- 
phenes majores par les mouvements oculaires (30 % des 
cas) et parfois modification de la perception visuelle des 
trajectoires (phenomene de Pulfrich). 


Parfois, le patient rapporte des troubles visuels pou- 
vant etre aggraves lorsque la temperature corporelle 
augmente (bain chaud, pic febrile, effort physique) : 
c'est le phenomene d'Uhthoff, qui traduit la thermola- 
bilite des axones leses; il peut reveler une atteinte du 
nerf optique, mais temoigne le plus souvent d'atteintes 
precedentes. Sa valeur en termes de pronostic neuro- 
logique est discutee. 

L'examen retrouve, au niveau de l'oeil atteint, une 
anomalie du reflexe photomoteur direct - dite aussi 
deficit pupillaire afferent relatif ou DPAR ( relative 
afferent pupillary defect ou RAPD) ou encore pupille 
de Marcus-Gunn - temoignant de l'atteinte du nerf 
optique. Son absence est en faveur d'une neuropathie 
optique controlaterale passee inapergue ou d'une autre 
cause de baisse visuelle. 

Dans le cadre des NOI idiopathiques ou s'integrant 
dans une possible ou probable SEP, la papille est nor- 
male dans deux tiers des cas et un cedeme papillaire, 
en general modere, est present dans un cas sur trois; 
chez environ 5 % des patients, on peut retrouver des 
periphlebites retiniennes dont la valeur pronostique est 
discutee. Plus rarement, il existe une hyalite et/ ou une 
uveite granulomateuse qui doivent faire discuter une 
sarcoidose. 

L'examen de la vision coloree montre le plus sou- 
vent une dyschromatopsie sans axe specifique (test 
Farnsworth 15 Hue desature bien que le test d'Ishihara 
soit parfois utilise pour des raisons de commodites). 

Les NOI realisent une atteinte diffuse des fibres 
optiques et tous les deficits campimetriques peuvent 
etre observes. S'il est classique de retrouver sur le 
Goldmann un scotome central plus ou moins large, il 
est apparu sur les perimetries automatiques realisees 
dans l'ONTT que 45 % des patients avaient un deficit 
diffus et 55 % une atteinte localisee (16 % de deficits 
centraux et caecocentraux et 10 % de deficits altitudi- 
naux). Sur tout, le champ visuel peut retrouver (48 % 
des patients de l'ONTT) un deficit controlateral ancien 
et passe inapergu sur le plan clinique. La tomographie 
en coherence optique ( optical coherence tomography ou 
OCT) pratique a la phase aigue n'est pas necessaire au 
diagnostic mais permet de confirmer la normalite de 
la retine ; en cas de NOI retrobulbaire, il montre le plus 
souvent un discret epaississement de la couche des 
fibres optiques peripapillaires ( retinal nerve fiber layer 
ou RNFL). 
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II. De la retine au cortex 


• Bilan devant une nevrite optique 

Le bilan des patients atteints de NOI « idiopathique » 
ne fait actuellement pas l'objet d'un consensus. Dans 
la forme typique, la majorite des auteurs preconise 
de pratiquer une imagerie par resonance magnetique 
(IRM) cerebrale afin de rechercher des hypersignaux 
visibles en T2. Le nombre, la taille, la forme et la posi- 
tion de ces hypersignaux (periventriculaires) sont le 
plus important facteur pronostique en ce qui concerne 
revolution de la neuropathie optique inflammatoire 
vers une SER La prise de gadolinium sur les cliches T1 
montre les plaques actives et signe une rupture de la 
barriere hemato-encephalique. Dans la majorite des cas, 
les cliches orbitaires avec suppression de graisse per- 
mettent de visualiser l'hypersignal sur le nerf optique 
(figure 8.1). 

La ponction lombaire est discutee. II peut exister une 
inflammation du liquide cerebrospinal (LCS) avec une 
hyperproteinorachie moderee, une augmentation du 
nombre des lymphocytes et la synthese locale d'immuno- 
globulines G avec presence de bandes oligoclonales. Elle 
est systematiquement pratiquee en cas de forme cli- 
nique ou devolution atypique mais n'est plus forcement 
realisee en routine devant un premier episode de nevrite 
optique retrobulbaire (NORB) typique. 

Les potentiels evoques visuels (PEV) sont surtout 
utiles en cas de forme atypique ou pour rechercher 
une localisation anterieure meconnue (48 % d'atteinte 
controlaterale muette dans rONTT) et ne sont souvent 
pas pratiques dans les NOI typiques. 

Le bilan biologique est fonction du terrain de surve- 
nue (age, ethnie). II comprend le plus souvent, outre 
les tests biologiques usuels, une serologie syphilitique, 
le dosage de l'enzyme de conversion de l'angiotensine 


et la recherche de facteurs antinucleaires. D'autres tests 
peuvent etre demandes en fonction du contexte. 

Dans les formes atypiques, le bilan doit etre plus 
detaille, incluant en plus la recherche de sarcoi'dose, 
de connectivite, de maladie auto-immune, ou d'une 
infection (tuberculose, Lyme, syphilis, etc.). Les formes 
severes ou bilaterales ainsi que les formes associees a 
une myelite devront faire realiser un dosage des anti- 
corps anti-aquaporine 4 ou anticorps anti-neuromyelite 
optique (anti-NMO), idealement dans le sang et dans le 
liquide cephalorachidien (LCR). Le bilan de ces formes 
severes peut etre complete par la recherche d'anticorps 
anti-myelin-oligodendrocyte glycoprotein (anti-MOG) [3]. 

• Evolution 

La recuperation spontanee est bonne (plus de 90 % des 
patients recuperent 5/10 ou plus) et demarre au bout 
de 2 a 3 semaines pour etre complete en 2 mois envi- 
ron. L'acuite visuelle finale est independante du trai- 
tement, mais les patients traites par corticotherapie 
recuperent plus vite. Le seul facteur predictif de l'acuite 
finale est l'acuite visuelle de depart. Au fond d'oeil, la 
papille devient plus pale. L'OCT retrouve au bout de 6 a 
8 semaines une diminution variable de l'epaisseur des 
fibres peripapillaires qui va se stabiliser 6 mois environ 
apres la NOI. La diminution de l'epaisseur de la couche 
des cellules ganglionnaires {ganglion cell layer ou GCL) 
ou du complexe ganglionnaire {ganglion cell complex 
ou GCC) mesuree au niveau maculaire s'observe plus 
precocement, environ 1 mois apres la survenue de l'at- 
teinte du nerf optique [4]. L'analyse a 15 ans de l'acuite 
visuelle des patients inclus dans l'ONTT a retrouve une 
acuite superieure ou egale a 10/10 dans 72 % des yeux 
atteints, alors que 8,7 % des yeux avaient 5/10 ou moins. 



0 Figure 8. 1 IRM cerebrale en coupes coronates. 

Nevrite optique retrobulbaire de I'oeil droit dans le cadre d'une SEP. Le nerf optique droit est le siege d'un hypersignal spontane (fleche 
figure b) et rehausse par I'injection de gadolinium (a) et sequence T2. 
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Chapitre 8. Neuropathies optiques 


Tableau 8.1 

Elements atypiques devant faire rechercher une etiologie autre qu'une SEP ou un mecanisme non inflammatoire 
en cas de suspicion de nevrite optique 


Atypie 

Diagnostic a evoquer 

Associations 

Age < 1 2 ans 

NO hereditaire 

Famille, bilateralite 

Age > 50 ans 

NOIA NA 

C/D < 0,3, FdR vasculaire, papille 


NOIP Horton 

VS, CRP 

Absence de douleur 

NOIA NA 

Age, homme, C/D < 0,3, FdR vasculaire 


NOH de Leber 

Homme jeune, famille, telangiectasies 


Maculopathie 

Pas de DPAR, OCT, electrophysiologie 

Bilaterale 

NMO 

IRM atypique, IgG anti-NMO, anti-MOG 


Paraneoplasique 

ATCD cancer, IgG anti-CRMP 5 


NOH de Leber 

Voir ci-dessus 


Sarcoi'dose 

S. systemiques, erytheme noueux, bilan BBS 


Vasculitique 

S. systemiques, anomalies cutanees 
Sjogren, arthralgies, S respiratoires 

Recidive post-corticotherapie 

CRION 

Cortico-sensible, episodes repetes 


Sarcoi'dose 

Voir ci-dessus 


NMO 

Voir ci-dessus 

Cortico-resistance 

Compression, infiltration, infection 

ATCD cancer, infection 


Paraneoplasique 

Voir ci-dessus 

Hemorragies peripapillaires 

NOIA NA 

Voir ci-dessus 

CEdeme papillaire majeur 

Infiltration 

Voir ci-dessus 

Infection 

Lyme 

Piqure de tique, erytheme migrant 


Syphilis 

Terrain, rash palmaire 


Bartonella 

Griffure de chat, neuroretinite 


ATCD : antecedent; FdR : facteur de risque; C/D : rapport cup/disque; CRION : chronic relapsing inflammatory optic neuritis; CRP : C-reactive protein; DPAR : 
deficit pupillaire afferent relatif; NA : non arteritique; NMO : neuromyelite optique de Devic; NO : neuropathie optique; NOH : neuropathie optique 
hereditaire; NOIA/NOIP : neuropathie optique ischemique anterieure/posterieur; S. : symptomes; VS : vitesse de sedimentation. 


Au final, seulement 2 % des patients avaient 5/10 ou 
moins a chaque oeil et 1 % moins de 1/10. Malgre ce 
« bon » pronostic visuel, differentes sequelles peuvent 
se rencontrer et, outre les baisses visuelles, les patients 
sont souvent genes, meme si l'acuite visuelle finale 
« standard » est normale. Les plaintes les plus fre- 
quentes sont les troubles de la sensibilite au contraste 
(60-100 %), les anomalies de la vision des couleurs 
(31-100 %), la perte de la vision binoculaire (89 %), la 
photophobie, la gene dans la perception du mouve- 
ment et le phenomene d'Uhthoff. La mesure de l'acuite 
visuelle par une echelle bas contraste est une mesure 
plus sensible des sequelles visuelles post-NOI [5]. Des 
recidives homo- ou controlaterales surviennent en 
moyenne dans 35 % des cas a 10 ans. Elies sont multi- 
pliees par deux par la corticotherapie orale et l'existence 
d'une SEP averee (passant de 24 % chez les patients sans 
SEP definie a 48 % en cas de SEP). 

Nevrites optiques atypiques 
et diagnostic differential 

• Nevrites optiques atypiques 

Le diagnostic de nevrite optique est habituellement 
facile sur la clinique. Les antecedents du patient et l'exa- 
men neuro-ophtalmologique permettent le plus souvent 
d'eliminer les autres causes de baisse d'acuite visuelle a 
fond d'oeil normal (voir chapitre 12). Les atypies comme 
l'absence de douleur, la bilateralite de l'atteinte chez 
l'adulte, l'absence de reponse ou la recidive apres cortico- 
therapie, ou certains aspects du fond d'oeil et de FIRM, 
doivent faire evoquer une autre cause de baisse visuelle 


(atteinte de la retine, ou atteinte du nerf optique par un 
autre mecanisme physiopathologique) ou encore une 
etiologie particuliere a l'inflammation du nerf optique 
(tableau 8.1) [6]. Le bilan sera alors elargi en fonction du 
contexte (voir plus haut). 

• Formes cliniques particulieres 

Perinevrites 

II s'agit d'une variete d'orbitopathie inflammatoire pou- 
vant simuler une NOI. Toutefois l'age de sur venue est 
souvent plus tardif, l'acuite visuelle est souvent mieux 
conservee, mais il peut exister des douleurs a la mobili- 
sation du globe. La papillite est inconstante. II n'y a pas 
de DPAR. L'IRM orbitaire met en evidence une prise 
de contraste circonferentielle au niveau de la gaine du 
nerf optique, sans prise de contraste du nerf optique lui- 
meme. L'atteinte est en general cortico-sensible, meme 
si des rechutes sont possibles lors de la decroissance du 
traitement. La syphilis secondaire et la sarcoi'dose sont 
des etiologies possibles [7]. 

Neuroretinite 

Elle doit faire rechercher une etiologie infectieuse, 
en particulier bacterienne (bartonellose, syphilis et 
Lyme). La baisse visuelle est plus souvent indolore 
et associee a un deficit de la vision des couleurs. 
Un scotome caecocentral est frequemment retrouve. 
L'oedeme papillaire est d'intensite variable et s'associe 
a des hemorragies satellites. L'etoile maculaire appa- 
rait plus tardivement, parfois 2 a 3 semaines apres la 
papillite (figure 8.2). Une meningite et une atteinte 
d'autres paires craniennes sont rarement associees 
aux neuroretinites bilaterales. En regie, la neuroreti- 
nite ne s'integre pas dans un tableau de SEP [8]. 
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II. De la retine au cortex 



0 Figure 8.2 Neuroretinite Stella ire de Leber associant an 
oedeme papillaire et une etoile maculaire. 


Papillites dans le cadre des uveites 

Les atteintes primitives du nerf optique sont rares 
et le cadre le plus frequent est celui des papillites par 
contiguite. L'exemple le plus typique est celui d'une 
uveite severe et insuffisamment traitee de type B27 qui 
entraine, a long terme, une papillite et un oedeme macu- 
laire. La papillite peut compliquer toute uveite severe. 
Elle est frequente dans le cadre d'une uveite sarcoido- 
sique granulomateuse, mais une atteinte directe du nerf 
optique ou encore le retentissement d'une hyperten- 
sion intracranienne peuvent egalement accompagner 
une neurosarcoi'dose. Le bilan cherche a confirmer 
le diagnostic. L'affection est reputee cortico-sensible. 
Toutefois, si l'uveite et la papillite associee repondent 
souvent bien a la corticotherapie, il n'en est pas de meme 
de la neuropathie optique sarco’idosique dont le pronos- 
tic peut etre dramatique. 

Sclerites posterieures 

La presentation peut mimer celle d'un syndrome de 
Vogt-Koyanagi-Harada par le biais du decollement 
sereux retinien. L'echographie B est d'une aide majeure. 
Les pathologies auto-immunes systemiques et la tuber- 
culose devraient etre eliminees. Le traitement corticoide 
parfois associe aux anti-inflammatoires non steroidiens 
(AINS) permet de controler l'inflammation. 

Etiologies des nevrites 
optiques 

Elies sont enumerees dans le tableau 8.2. 

• Nevrites optiques idiopathiques associees 
a la sclerose en plaques (de presentation 
clinique souvent typique) 

La SEP est l'etiologie la plus frequente des neuropathies 
optiques inflammatoires : 25 % des SEP commencent 
par une neuropathie optique inflammatoire, et 50 a 75 % 
font une inflammation du nerf optique dans revolution 


Tableau 8.2 

Principales causes des neuropathies optiques 
inflammatoires 

• Nevrites optiques demyelinisantes : 

- sclerose en plaques 

- neuromyelite optique de Devic 

- acute disseminated encephalomyelitis (AD EM) 

- chronic relapsing inflammatory optic neuritis (CRION), 
relapsing inflammatory optic neuritis (RION) 

• Nevrites optiques non demyelinisantes : 

- sarcoidose 

- affections dysimmunitaires : lupus, periarterite noueuse, 
Gougerot-Sjogren 

- Behcet 

• Nevrites optiques infectieuses et para-infectieuses : 

- infections generates 

- bacteriennes : syphilis, tuberculose, Lyme 

- vi roses 

- mycoses : Candida, cryptoccoque (immunodeprime) 

- inflammations locoregionales orbitaires 

• Etiologies postvaccinales 


de leur maladie. En presence d'une NOI, le risque global 
de survenue d'une SEP est en moyenne de 50 % a 15 ans 
(ONTT), non influence par le type de traitement de la 
nevrite. 

Ce risque varie selon les contrees et les populations. 
En Europe, il est plus eleve chez les sujets originaires 
du Nord et vivant a des latitudes elevees. Les facteurs 
de risque de developpement d'une SEP dans les suites 
d'une NOI sont essentiellement la presence d'hyper- 
signaux visibles sur 1'IRM de depart (25 % de risque de 
survenue de SEP sans lesion initiale et 72 % dans le 
cas d'au moins une lesion apres 15 ans), mais aussi les 
antecedents d'une autre localisation neurologique, une 
histoire familiale de SEP, et la survenue d'une nouvelle 
NOI homo- ou controlaterale. Selon l'ONTT, en cas 
d'IRM initiale normale, la realisation d'une ponction 
lombaire permettrait d'affiner le pronostic neuro- 
logique, augmentant le risque d'evolution vers une SEP 
si elle retrouve une synthese locale d'immoglobulines G 
avec presence de bandes oligoclonales. 

Enfin, en cas de NOI inaugurale chez un patient sans 
antecedent neurologique et avec une IRM initiale nor- 
male, il existe des facteurs « protecteurs » qui diminuent 
le risque d'evolution vers une SEP ; il s'agit de : l'absence 
de douleurs a la mobilisation du globe ; l'existence d'un 
oedeme papillaire, surtout s'il est important et entoure 
d'hemorragies ; l'existence d'exsudats maculaires; l'ab- 
sence de perception lumineuse initiale; des sujets de 
sexe masculin [9]. 

Le traitement des NOI idiopathiques ou s 'integrant 
dans le cadre d'une SEP possible a ete bien codifie par 
l'ONT. La corticotherapie intraveineuse (dans l'etude, 
1 g/jour reparti en quatre perfusions de 250 mg, 3 jours 
de suite, suivi de prednisone orale 1 mg /kg /jour pen- 
dant 10 jours, puis diminution sur 4 jours) a ete com- 
pare a un traitement oral (prednisone 1 mg/kg/ jour 
pendant 14 jours) et a un traitement par placebo. 

La corticotherapie accelere la recuperation visuelle 
mais ne modifie pas les parametres visuels finaux; 
en revanche, le traitement oral multiplie par deux 
la frequence des recidives a 3 ans et doit done etre 
abandonne. De plus, la corticotherapie intraveineuse 
a, pendant 2 ans, un effet protecteur contre le deve- 
loppement d'une SEP ; cet effet est d'autant plus mar- 
que que 1'IRM de depart est anormale et disparait la 
troisieme annee. 
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Chapitre 8. Neuropathies optiques 


Le traitement des NOI repose done sur les mega- 
doses de steroi'des par voie veineuse avec ou sans relais 
per os. Ce traitement doit etre explique au patient [10]. 
L'utilisation de megadoses de steroi’des per os dans le 
traitement des nevrites optiques et des poussees de 
SEP a fait l'objet de publications (500 mg a 1000 mg 
de methylprednisolone orale pendant 3 jours). Ce trai- 
tement oral a tres haute dose est juge d'une efficacite 
identique a la meme posologie donnee par voie intra- 
veineuse et il est possible que de nouvelles recommanda- 
tions soient donnees dans les annees a venir [11] 

• Autres nevrites optiques demyelinisantes 

Neuromyelite optique de Devic 

La neuromyelite optique de Devic est une affection 
rare mais grave, avec une prevalence estimee a environ 
1-2/100000 habitants. Elle associe une atteinte des deux 
nerfs optiques et une myelite transverse etendue sur au 
moins trois corps vertebraux (figure 8.3). Elle survient 
chez l'enfant et l'adulte jeune et touche egalement les 
deux sexes. La baisse visuelle est souvent profonde, 
rapide et bilaterale avec un scotome central; elle peut 
preceder, accompagner ou suivre le syndrome medul- 
laire (le plus souvent para- ou tetraplegie). La ponction 
lombaire retrouve une pleiocytose et une hyperprote- 
inorachie plus marquees que dans la SEP, sans bande 
oligoclonale. L'IRM montre rarement des hypersignaux 
intracerebraux, mais retrouve un hypersignal etendu du 
nerf optique associe ou non a un hypersignal etendu de 
la moelle epiniere. Le diagnostic repose sur le tableau 
clinique evocateur, ainsi que sur la presence d'anticorps 
anti-aquaporine 4 (appeles aussi anti-NMO) dans le 
sang et dans le LCR. En leur absence, la presence d'anti- 



0 Figure 8.3 

a. Volumineux oedeme du nerf optique gauche avec hypersignal 
du nerf optique gauche dans sa portion intracranienne evocateur 
d'une maladie de Devic. 

b. Hypersignal medulla ire etendu sur plus de trois corps vertebraux 
dans le cadre d'une maladie de Devic. 


corps anti-MOG est egalement associee a ce diagnostic. 
Cependant, la presence isolee d'anticorps anti-MOG 
associee a des nevrites optiques recurrentes pourrait 
correspondre a un pattern clinique different de la NMO 
et moins severe sur le plan visuel. Le traitement est 
aborde dans la fiche consacree a la SEP en fin d'ouvrage 
[12, 13]. 

Encephalomyelite aigue disseminee 

Affection demeylinisante resultant d'un bref mais 
etendu episode d' inflammation au niveau cerebral et 
medullaire, entrainant une demyelinisation, l'encepha- 
lomyelite aigue disseminee (acute disseminated encepha- 
lomyelitis ou ADEM) fait suite le plus souvent a des 
infections virales ou bacteriennes, ou plus rarement a 
des vaccinations pour la rougeole, les oreillons et/ou 
la rubeole. Elle touche essentiellement l'enfant. La sur- 
venue des symptomes est rapide associant des signes 
d'encephalomyelite, parfois une nevrite optique uni- ou 
bilaterale. Elle est parfois confondue a tort avec une 
premiere poussee de SEP. La presence d'une fievre, de 
troubles de la vigilance pouvant aller jusqu'au coma, et 
un antecedent d'episode infectieux ou de vaccinations 
dans les jours precedents permet en general de redres- 
ser le diagnostic. En general, l'episode inflammatoire est 
unique et n'evolue pas par poussee comme la SEP. En 
revanche, l'atteinte est volontiers diffuse. Le traitement 
repose sur la corticotherapie intraveineuse (methylpre- 
dnisolone). L'evolution est le plus souvent favorable 
avec une recuperation complete ou quasi complete chez 
la majorite des patients a 6 mois. Toutefois, revolution 
peut etre plus sombre voire fatale chez un petit nombre 
de patients. 

CRION/RION 

Plus qu'un diagnostic etiologique, cette entite ( chronic 
relapsing inflammatory optic neuritis ou CRION /relapsing 
inflammatory optic neuritis ou RION) regroupe des 
patients presentant des nevrites optiques devolution 
chronique ou des nevrites optiques recidivantes, et dont 
le bilan etiologique reste negatif. Un traitement immu- 
nosupresseur est souvent indique pour le traitement 
de telles formes de nevrites optiques. Certaines de ces 
affections pourraient etre associees a la presence d'anti- 
corps anti-MOG. 

• Neuropathies optiques inflammatoires 
non demyelinisantes 

SarcoTdose 

La sarcoi'dose peut etre associee a des episodes de 
nevrite optique qui revelent parfois la maladie. Bien 
que la sarcoi’dose soit une affection cortico-sensible, la 
nevrite optique est souvent plus severe que les NORB 
idiopathiques et peut etre plus difficile a traiter. Un trai- 
tement immunosupresseur ou immunomodulateur est 
souvent indique associe et/ ou en relais a la corticothe- 
rapie. Ces nevrites optiques peuvent etre associees a des 
douleurs tres intenses et a une baisse d'acuite visuelle 
importante. Les signes les plus evocateurs sont la pre- 
sence d'une uveite granulomateuse, avec vascularite en 
cire de bougie et la visualisation de granulomes choroi- 
diens a l'angiographie. Un bilan systemique doit etre 
realise afin de discuter la strategie therapeutique la plus 
adaptee. L'IRM cerebrale peut mettre en evidence des 
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II. De la retine au cortex 


signes de neurosarcoi'dose associes tels qu'un epaississe- 
ment leptomeninge (figure 8.4), une infiltration granulo- 
mateuse de la tige pituitaire (figure 8.4), ou encore une 
dacryoadenite. Le dosage de l'enzyme de conversion de 
l'angiotensine, un scanner thoraco-abdomino-pelvien et 
une biopsie de glande salivaire accessoire completent le 
bilan etiologique. 

Maladie de Behcet 

La maladie de Behget peut etre associee a des nevrites 
optiques. Celles-ci peuvent etre isolees ou s'integrer 
dans le cadre d'une inflammation orbitaire plus dif- 
fuse. Une composante vasculaire peut egalement 
participer a la baisse d'acuite visuelle dans les neuro- 
pathies optiques associees a la maladie de Behget. La 
presence d'une aphtose buccale, genitale ou conjonc- 
tivale, d'une pseudo-folliculite, peut apporter des 
elements orientant le diagnostic. Une uveite non gra- 
nulomateuse ou la presence de foyer d'ischemie sur 
vasculites occlusives sont egalement evocateurs de ce 
diagnostic. Le pronostic de la maladie de Behget est 
reserve en l'absence de traitement, avec un risque de 
cecite de 70 % a 3 ans. L'atrophie retinienne et optique 
signe le stade ultime de l'atteinte oculaire. Sous trai- 
tement, revolution est favorable. Les options thera- 
peutiques comportent, selon la gravite de l'atteinte, 
la corticotherapie generale, les immunosuppresseurs, 
et les agents biologiques (interferon a et anti-tumor 
necrosis factor a). 

Lupus erythemateux dissemine, panarterite 
noueuse, syndrome de Gougerot-Sjogren 

De nombreuses vascularites peuvent etre a l'origine 
de nevrites optiques dont le mecanisme est parfois 
mixte (inflammatoire et ischemique). Lorsqu'une com- 
posante ischemique est ajoutee, le pronostic est plus 
reserve. Le lupus erythemateux dissemine, la panar- 


terite noueuse et le syndrome de Gougerot-Sjogren 
peuvent ainsi etre responsables de NOI ou de meca- 
nisme mixte [14, 15]. 
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F Figure 8.4 IRM cerebrate coupes coronates dans le cadre d'une neurosarcoidose avec epaississement leptomeninge diffus granulo- 
mateux, et infiltration granulomateuse de la tige pituitaire. 
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Chapitre 8. Neuropathies optiques 


Neuropathies optiques infectieuses 

V. Touitou, B. Bodaghi, P. Lehoang 


La frontiere entre les affections d'origine inflammatoire 
et infectieuse n'a jamais ete aussi floue qu'en ce debut 
de siecle. Une infection peut entrainer une neuropathie 
optique, soit par atteinte directe (mecanisme infectieux), 
soit indirectement par le biais d'une hypersensibilite 
(mecanisme immunologique). II est capital de preciser, 
dans tous les cas, l'etat immunitaire du patient (syn- 
drome de 1'immunodeficience acquise ou Sida, autres 
deficits immunitaires, corticotherapie au long cours). 
Les analyses moleculaires appliquees aux liquides 
intra-oculaires et au liquide cerebrospinal (LCS) ont 
modifie la prise en charge de ces patients. En cas 
d' inflammation majeure et lorsque le traitement anti- 
infectieux specifique a ete instaure, une corticotherapie 
locale ou generale peut etre proposee si l'etat immuni- 
taire le permet (tableau 8.3). 

Etiologies bacteriennes 

La tuberculose est l'une des etiologies classiques de 
nevrite optique infectieuse. Elle peut etre associee a une 
infection intra-oculaire tuberculeuse. Plusieurs tableaux 
cliniques sont possibles. II faut differencier la choro’i- 
dite tuberculeuse, survenant au cours d'une miliaire ou 
d'une tuberculose pulmonaire active, de l'uveo-papillite 
par hypersensibilite chez un patient ayant rencontre 
auparavant le bacille de Koch [1, 2]. La sensibilite de la 
polymerase chain reaction (PCR) n'est pas suffisante pour 
une identification a partir des liquides oculaires mais 
reste possible au niveau du LCS. 


La syphilis doit etre recherchee de fagon systematique 
en cas de nevrite optique en raison d'une part d'une 
augmentation importante de sa prevalence, d'autre part 
des multiples tableaux cliniques possibles. Elle doit 
etre recherchee d'autant plus volontiers chez un patient 
atteint d'uveite posterieure (figure 8.5) [3] ou avec un 
tableau de retinochoroi’dite associee. La syphilis oculaire 
peut survenir chez les patients immunocompetents, 
mais il convient de rechercher de principe une immuno- 
depression sous-jacente ou une infection du virus de 
1'immunodeficience humaine (VIH) meconnue. Une 
perinevrite peut egalement etre observee. 

La maladie de Lyme est surtout recherchee en cas 
d'antecedent de piqure de tiques [4]. La serologie reste 
imparfaite et doit etre au besoin controlee dans un labo- 
ratoire de reference. Les reactions croisees sont possibles 
avec la serologie syphilitique. La ponction lombaire est 
indispensable dans ce contexte. Un traitement par voie 
parenterale et prolonge est necessaire et le pronostic de 
la nevrite optique associee a cette affection peut etre 
extremement severe. 

La bartonellose est plutot responsable d'une neurore- 
tinite que d'une veritable nevrite optique mais d'autres 
agents infectieux peuvent entrainer le meme tableau. La 
serologie manque de sensibilite. 

La maladie de Whipple est certainement l'infec- 
tion bacterienne la plus passionnante de ces dernieres 
annees. Elle est due a Tropheryma whipplei. La PCR uni- 
verselle 16S, appliquee au vitre, est particulierement 
efficace [5]. Le bacille a pu etre isole pour la premiere 
fois a partir de l'oeil en 2001. Le traitement antibiotique 
doit etre prolonge a vie dans ce cas. 


Tableau 8.3 

Traitement des causes infectieuses compliquees de papillite ou de nevrite optique 


Cause infectieuse 

Traitement 

Duree du traitement 

Tuberculose 

Rifampicine 

6 a 9 mois 


Isoniazide 

6 a 9 mois 


Myambutol 

2 mois 


Pyrazinamide 

Possibility d'utilisation des associations (Rifater®, Rifinah®) 

2 mois 

Bartonellose 

Erythromycine ou cyclines ou ciprofloxacine 

1 mois 

Maladie de Whipple 

Pyrimethamine + sulfamethoxazole Rifadine® 

Souvent a vie 

Maladie de Lyme 

Ceftriaxone, IM 

21 jours 

Syphilis 

Penicilline G IV et prevention d'une reaction d'hypersensibilite 

21 jours 

Retinite a CMV 

Foscarnet ou ganciclovir IV 

3-4 semaines en attaque puis demi-dose; 


IVT de ganciclovir 
Dispositif intravitreen 

3 mois si dispositif intravitreen 

Syndromes NRA ou NRP 

Aciclovir IV, 3 semaines et relais per os valaciclovir 

Au moins 2 ans et plus 

Foscarnet ou ganciclovir IV ± IVT 
Ganciclovir avec relais 
Valaciclovir si resistance a I'aciclovir 

Prolonge si monophtalme 

Toxoplasmose 

Sulfadiazine et pyrimethamine 
Acide folinique (clindamycine si allergie) 

4-6 semaines (jusqu'a cicatrisation du foyer) 

Candidose 

Fluconazole IV ou per os 
± IVT d'amphotericine B 

3-6 mois 


CMV : cytomegalovirus; IM : intramusculaire; IV : intraveineuse; IVT : intravitreenne; NRA : necrose retinienne aigue; NRP : necrose retinienne progressive. 


91 


Document telecharge de ClinicalKey.fr par Faculte de Medecine de Tunis juillet 11, 2016. 

Pour un usage personnel seulement. Aucune autre utilisation n'est autorisee. Copyright ©2016. Elsevier Inc. Tous droits reserves. 


II. De la retine au cortex 



) Figure 8.5 Nevrite optique retrobulbaire gauche responsable d'une baisse d'acuite visuelle severe de I'ceil gauche (compte les doigts) 
avec un scotome central de I'oeil gauche dans le cadre d'une infection syphilitique chez un patient immunodeprime. 

Les retinophotos montrent une paieur papillaire du cote gauche. Une perinevrite est egalement observee du cote droit avec acuite visuelle 
conservee, elargissement de la tache aveugle et pa pi Hite a I'angiographie a la fluoresceine. 


Enfin, il faut insister sur les papillites associees aux 
endophtalmies bacteriennes aigues postoperatoires, aux 
endophtalmies postoperatoires a germes lents et aux 
endophtalmies endogenes, en particulier chez le dia- 
betique. En general, il s'agit de simples papillites mais 
d'authentiques cas de nevrites optiques peuvent surve- 
nir. Enfin, la nevrite optique peut egalement etre une 
manifestation de la neurobrucellose. 


Etiologies vi rales 

Quatre mecanismes sont a l'origine des neuropathies 
optiques virales : une infection productive du nerf 
optique, une inflammation secondaire a un foyer retinien 
plus ou moins proche, une hypertension intracranienne 
et enfin une ischemie [6]. Chez l'immunocompetent, 
le syndrome de necrose retinienne aigue est un grand 
pourvoyeur de neuropathie optique. La necrose com- 
mence en extreme peripherie et progresse vers le pole 
posterieur. Elle s'associe a des vasculites retiniennes et a 
une hyalite importante. Le tableau est oppose a celui de 
la necrose retinienne rapidement progressive qui debute 


au pole posterieur et progresse en l'absence de reaction 
inflammatoire intra-oculaire jusqu'a une necrose totale. 
Il faut, dans les deux cas, instaurer un traitement anti- 
viral agressif par voie veineuse et, le cas echeant, intra- 
vitreenne pour controler la progression de la necrose. 
L'existence de NORB herpetiques a ete confirmee par 
PCR au niveau du LCS. Le plus souvent il s'agit de 
necrose virale et de NORB a virus zona-varicelle (VZV ; 
figure 8.6) ou a herpes simplex virus (HSV ; figure 8.7). La 
necrose retinienne progressive a ete surtout rapportee 
chez 1' immunodeprime comme d'ailleurs la retinite a 
cytomegalovirus (CMV) qui etait observee chez 15 a 30 % 
des patients avant l'avenement de la trichimiotherapie 
antiretro virale. Les traitements anti-CMV d'entretien ont 
pu etre arretes chez les patients lorsque le taux de CD4 
etait suffisamment remonte et la charge virale significa- 
tivement reduite. Est alors apparue une nouvelle entite 
nosologique appelee uveite de reconstitution immuni- 
taire. Elle ne semble pas liee a une infection active mais 
a une reaction inflammatoire secondaire. La papillite est 
alors frequente. Une autre etiologie d'oedeme papillaire 
chez le patient seropositif pour le VIH est l'hypotonie 
profonde compliquant un traitement systemique ou 
local par cidofovir. Des causes rares de nevrites optiques 
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Chapitre 8. Neuropathies optiques 



0 Figure 8.6 Nevrite optique retrobulbaire bilaterale associee a une atteinte chiosmotique dans le cadre d'une meningo-encephalite 
virale a VZV revel ant une infection par le VI H. 



0 Figure 8.7 Nevrite optique retrobulbaire de I'oeil gauche a HSV dans un contexte de necrose retinienne aigue homolaterale et de 
meningo-encephalite herpetique. 

Source : courtoisie Dr Gerber. 


d'origine virales doivent egalement etre suspectees si le 
patient a sejourne en zone d'endemie, tels que la dengue, 
le chikungunya ou le West Nile virus. 

Etiologies parasitaires 
et mycotiques 

La retinochoroi'dite toxoplasmique est l’exemple a rete- 
nir, tant par sa frequence que par sa gravite, surtout 
chez l’immunodeprime. La papillite resulte d’une infes- 
tation directe du nerf optique ou d’une inflammation de 
contigui’te. La choroidite de Jensen s’accompagne d’une 
amputation du champ visuel. L’angiographie reste un 
examen precieux. La ponction de chambre anterieure 
(PCA) est pratiquee en cas de doute diagnostique avec 
recherche d’une production locale d’anticorps qui est 


souvent perturbee si le patient est immunodeprime. 
La PCA a l’avantage de confirmer le diagnostic dans ce 
cas precis. La papillite reflete parfois une hypertension 
intracranienne par un foyer intracerebral. La bitherapie 
par sulfadiazine et pyrimethamine est associee a une 
forte corticotherapie en cas de menace papillaire, si le 
foyer est situe a proximite de la papille ou si l’inflamma- 
tion est majeure. 

Toute endophtalmie a Candida peut s’associer a une 
papillite. Le foyer est rarement adherent a la papille 
mais il l’est souvent au niveau du pole posterieur et la 
papillite est alors reactionnelle. En cas de hyalite impor- 
tante, la vitrectomie est indispensable et devrait etre 
associee au traitement antimycotique systemique et aux 
injections intravitreennes. 

Enfin, l’endophtalmie aspergillaire survient chez rim- 
munodeprime (patients greffes ou diabetiques) et s’asso- 
cie a des abces cerebraux. Le pronostic final est desastreux, 
aboutissant quasi constamment a la mort. 
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Neuropathies optiques ischemiques 

S. Milazzo, C. Arndt 


La vascularisation de la tete du nerf optique est princi- 
palement assuree par les arteres ciliaires courtes pos- 
terieures (ACP), branches de l’artere ophtalmique. Un 
defaut de perfusion vasculaire dans ce reseau est res- 
ponsable d’une neuropathie optique ischemique ante- 
rieure (NOIA). Beaucoup plus rarement, une atteinte 
vasculaire posterieure du nerf optique provoque 
une neuropathie optique ischemique posterieure 
(NOIP), sans oedeme papillaire. Lors d’une NOIA, il 
est essentiel de differencier deux formes etiologiques, 
la forme arteritique ou NOIA-A (souvent associee a 
une maladie de Horton), et la forme non arteritique, 
la NOIA-NA, beaucoup plus frequente. Les caracte- 
ristiques cliniques de ces deux entites sont differentes 
(tableau 8.4). 

Diagnostic dune neuropathie 
ischemique anterieure 

• Signes cliniques [1] 

• Le patient est souvent age de plus de 50 ans, davan- 
tage dans les formes arteritiques. 

• La baisse d’acuite visuelle est typiquement unilate- 
rale, indolore, de survenue tres rapide (parfois decou- 
verte le matin, au reveil). 

• La douleur orbitaire est rare et non accentuee a la 
mobilisation oculaire. 


• II existe un deficit pupillaire afferent relatif du cote 
atteint. 

• La perception d’un deficit altitudinal du champ visuel 
est parfois le premier signe. 

• L’oedeme papillaire (qui peut preceder la baisse 
visuelle) est modere, typiquement sectoriel en cas de 
forme non arteritique, plus global en cas de forme arte- 
ritique, s’accompagnant d’hemorragies en flammeches 
sans dilatation des capillaires prepapillaires. 

• Examens complementaires 

La perimetrie statique ou cinetique retrouve, typiquement, 
un deficit altitudinal (souvent inferieur), plus rarement 
fasciculaire, rattache a la tache aveugle (figure 8.8) [1]. 

L’angiographie a la fluoresceine peut apporter des 
arguments en faveur d’une forme arteritique s’il existe 
un retard de remplissage de la choriocapillaire, etendu 
et qui se prolonge au-dela du temps veineux (figure 8.9). 

II est essentiel de rechercher, en urgence, un syn- 
drome inflammatoire (vitesse de sedimentation et sur- 
tout CRP), en faveur d’une forme arteritique. 

La tomographie en coherence optique peut montrer 
un epaississement de la couche des fibres ganglionnaires 
peripapillaires, correle a la topographie du scotome au 
champ visuel. 

Secondairement, il sera utile d’effectuer une evalua- 
tion des facteurs de risque vasculaire, ainsi qu’un enre- 
gistrement polysomnographique, a la recherche d’un 
syndrome d’apnee du sommeil, souvent associe a une 
NOIA-NA. 


Tableau 8.4 

Les differences semeiologiques entre NOIA-NA et NOIA-A (maladie de Horton) 



NOIA-NA 

NOIA-A 

Age moyen 

60-65 ans 

70-80 ans 

Cecite monoculaire transitoire prodromique 

Non 

30 % cas 

Baisse d'acuite visuelle 

Moderee 

Severe 

Bilateralite 

Souvent decalee dans le temps 

Parfois simultanee 

CEdeme papillaire 

Sectoriel ou diffus 

Blanc crayeux 

Occlusion cilio-retinienne 

Exceptionnel 

Possible 

Angiographie 

Hypofluorescence papillaire precoce 
Hyperfluorescence tardive en secteur 

Les memes signes + ischemie choroi'dienne 

VS, CRP 

Normales 

Elevees 

Biopsie d'artere temporale 

Normale 

Anormale 


CRP : C-reactive proteine ; NOIA-A ou NA : neuropathie optique ischemique anterieure arteritique ou non arteritique; VS : vitesse de sedimentation. 


94 


Document telecharge de ClinicalKey.fr par Faculte de Medecine de Tunis juillet 11, 2016. 

Pour un usage personnel seulement. Aucune autre utilisation n'est autorisee. Copyright ©2016. Elsevier Inc. Tous droits reserves. 


Chapitre 8. Neuropathies optiques 


Cane oe s-ertsDir.e 


EXAMEN DU CHAMP V1SUEL 

vaeurs oe seo&wne 



JL 



Vatetrs 
x 4k oetc tz combes 






0 Figure 8.8 Deficit altitudinal inferieur rattache a la tache aveugle chez un patient presentant une NO I A. 



0 Figure 8.9 Retard d'injection choroidien au-dela du temps veineux chez un patient presentant une NOIA-A dans le cadre d'une 
maladie de Horton. 
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II. De la retine au cortex 


Formes cliniques etiologiques 
des neuropathies optiques 
ischemiques anterieures 


• Neuropathie optique ischemique 
anterieure arteritique 

La neuropathie optique ischemique anterieure arteri- 
tique est la consequence d'une vascularite des arteres 
ciliaires courtes posterieures. C’est une urgence diag- 
nostique et therapeutique, en raison du risque 
de cecit bilaterale et definitive. L'arterite a cellules 
geantes est responsable de la majorite des NOIA-A, 
beaucoup plus souvent que les autres vascularites syste- 
miques (maladie de Churg et Strauss, granulomatose de 
Wegener, sclerodermie, lupus, etc). 

En faveur d'une maladie de Horton, il existe des 
manifestations cervico-cephaliques : 

• induration de l'artere temporale, qui est parfois dou- 
loureuse, erythemateuse, sans pouls detectable ; 

• cephalees, paresthesies du cuir chevelu, claudication 
intermittente de la machoire. 

L'interrogatoire peut reveler l'existence d'episodes 
de diplopie ou d'amaurose fugace precedant l'atteinte 
visuelle, une alteration de l'etat general (asthenie, amai- 
grissement, fievre au long cours), des myalgies et des 
douleurs articulaires (pseudo-polyarthrite rhizome- 
lique). Ces signes systemiques precedent ou s'associent 
aux manifestations oculaires. Plus rarement, les signes 
systemiques peuvent etre absents (maladie de Horton 
occulte), et alors les manifestations visuelles peuvent 
etre inaugur ales de la maladie. 

L'atteinte oculaire est generalement plus severe dans la 
NOIA-A que dans la NOIA-NA : la vision est effondree et 
une atteinte bilaterale d'emblee est possible. L'association 
d'une NOIA et d'une occlusion arterielle retinienne est 
rare, mais quasi pathognomonique d'une occlusion de 
l'artere ophtalmique lors d'une maladie de Horton. Dans 
une NOIA-A, la papille est de coloration blanc crayeux 
(figure 8.10), souvent associee a des nodules cotonneux, 
visibles dans l'oeil atteint ou l'oeil adelphe. L'existence 
d'une papille controlaterale avec une excavation physio- 
logique (done pas pleine), constitue un argument sup- 
plemental pour une atteinte arteritique. La vitesse de 
sedimentation (VS) est elevee, ainsi que la C-reactive protein 
(CRP) et les a-2-globulines. Une thrombocytose moderee s'y 
associe souvent. La VS peut etre normale dans 20 % des 
cas, alors que la CRP est plus sensible [2]. En dehors de 
toute pathologie intercurrente (infection recente, insuf- 
fisance renale, pathologie inflammatoire associee), le 
syndrome inflammatoire biologique est sensible a 97 % 
et specifique a 70 % [3]. Les dosages de cytokines comme 
l'interleukine 6, responsables de l'induction de la phase 
aigue, seraient des marqueurs plus sensibles de l'activite 
de la maladie. 

Le diagnostic de certitude est histologique grace a la 
biopsie d'artere temporale qui peut etre negative dans 
5 a 15 % des cas. Compte tenu du caractere focal de 
la maladie, la longueur biopsique doit exceder 2 cm. 
La realisation bilaterale de la biopsie de l'artere tem- 
porale (BAT) augmente la sensibilite du diagnostic de 
12,7 % [4]. La realisation d'une BAT ne doit pas retarder 
la mise en route immediate de la corticotherapie en cas 



I Figure 8.10 Papille pale crayeuse dans une NOIA-A dans 
le cadre d'une maladie de Horton. 


de forte suspicion clinique et biologique. Le risque de 
negativation de la biopsie est relativement faible (< 15 %) 
meme apres une corticotherapie de 4 semaines [5]. 

En absence de traitement, la bilateralisation est 
de l'ordre de 90 % apres 1 semaine devolution. 
L'administration parenterale en urgence de la cortico- 
therapie a pour but d'eviter la bilateralisation, mais 
elle a pu etre associee a un meilleur pronostic visuel de 
l'oeil atteint [6]. Un relais oral (1 mg/kg/j) d'equivalent 
prednisolone est ensuite poursuivi ; la decroissance des 
doses et sa duree sont jugees sur la regression des signes 
cliniques et biologiques (VS, CRP) surveilles de concert 
avec un medecin interniste. Des rechutes sont possibles 
et des baisses visuelles ont ete decrites meme sous 
traitement oral a dose efficace. Ce traitement est gene- 
ralement poursuivi au moins 2 ans avec les mesures 
associees a toute corticotherapie prolongee. 

• Neuropathie optique ischemique 
anterieure non arteritique 

La NOIA-NA est la plus frequente des neuropathies 
non glaucomateuses chez les personnes agees [1]. Les 
principaux facteurs de risque sont l'existence d'une 
petite papille pleine, visible du cote non atteint (disc 
at risk) (figure 8.11) et l'association aux facteurs de 
risques vasculaires systemiques. L'hypermetropie est 
plus frequente que dans la population generale. A l'at- 
teinte campimetrique altitudinale typique s'associe un 
oedeme papillaire sectoriel ou diffus (figure 8.12), ainsi 
que des hemorragies en flammeches situees sur le tra- 
jet des fibres optiques. Une NOIA-NA peut compliquer 
des drusen du nerf optique. Quelques semaines apres 
l'incident initial, il est possible d'observer une reaction 
exsudative de type hemi-etoile maculaire. L'oedeme 
papillaire se resorbe en 4 a 8 semaines, laissant une 
paleur papillaire. La persistance d'un oedeme papillaire 
au-dela de ces delais fait suspecter une autre cause. 
La perte de vision est souvent d'emblee maximale. 
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0 Figure 8.11 Papille «pleine», ou a risque (petit c/d), dans 
un ceil controlateral d'une NOIA-NA. 



0 Figure 8.12 CEdeme papilla ire sectoriel temporal superieur 
de la papille dans une NO I A, respon sable d'un deficit altitudinal 
inferieur (voir figure 8.8). 


mais 30 % des patients presentent une forme progres- 
sive [7]. Une recuperation spontanee, tres moderee, est 
aussi possible dans les 6 premiers mois [8]. La bilatera- 
lisation est possible dans 14,7 % des cas sur 5 ans [8]. 
Le bilan hematologique permet d'eliminer des causes 
plus rarement associees, responsables d'hypoxie (ane- 
mie, polycythemie, thrombocytose). 

Dans la NOIA-NA, aucune therapeutique n'a fait 
la preuve de son efficacite formelle sur l'oeil atteint. 
Le role de la corticotherapie orale a la phase aigue 
est tres controversy, en absence d'etudes prospectives 
comparatives. Elle pourrait etre indiquee en cas d'at- 
teinte d'un oeil unique, d'un deuxieme oeil ou en cas 


d'absence de facteurs de risque d'effets secondaires. 
Certaines etudes observationnelles retrospectives ont 
suggere le role de l'aspirine dans la prevention de 
l'atteinte controlaterale [9]. La fenestration des gaines 
du nerf optique pourrait meme etre deletere dans ce 
contexte [10]. L'injection intravitreenne d'acetonide 
de triamcinolone pourrait etre interessante si reali- 
see tot [5], mais ces resultats preliminaires attendent 
confirmation par des etudes randomisees, prospec- 
tives multicentriques. 

• Neuropathie optique ischemique 
posterieure 

La NOIP est une pathologie rare, probablement sous- 
estimee. II s'agit d'un diagnostic d'exclusion, apres avoir 
elimine les autres causes de neuropathie optique retro- 
bulbaire. Le tableau clinique se caracterise par une 
baisse d'acuite visuelle s'associant a un deficit pupillaire 
afferent relatif, sans anomalie retinienne ou de la papille, 
au stade aigu. La NOIP peut s'associer a une maladie 
de Horton, imposant la meme prise en charge dans un 
contexte d'urgence. Ailleurs, elle survient comme une 
complication postoperatoire dans un contexte d'hypo- 
volemie. L'evolution se fait vers l'atrophie optique defi- 
nitive sans recuperation visuelle. 


Diagnostic differentiel 

• Diagnostic differentiel 
d'un oedeme papillaire 

II peut etre difficile de distinguer une neuropathie 
optique ischemique d'une nevrite optique, si cette der- 
niere s'accompagne d'un oedeme papillaire (papillite). 
Le profil demographique (age, sexe), le mode d'instal- 
lation (brutal ou rapidement progressif), les caracte- 
ristiques cliniques (aspect campimetrique, douleur a 
la mobilisation) et le mode evolutif permettent le plus 
souvent de les differencier. En cas de doute, une IRM 
peut etre utile : une prise de contraste du nerf optique 
est fortement evocatrice d'une nevrite optique (90 % 
des cas). II n'y a pas de prise de contraste dans une 
NOIA-NA. 

La papillopathie diabetique est un cas particulier. Elle 
affecte plus volontiers des sujets jeunes, diabetiques. 
L'examen du fond d'oeil montre un oedeme papillaire 
(parfois bilateral) avec des dilatations vasculaires prepa- 
pillaires qui doivent etre differenciees d'une neovascu- 
larisation prepapillaire. Le pronostic est favorable avec 
une evolution spontanement resolutive en quelques 
mois. 

• Diagnostic differentiel 
d'une paleur papillaire 

L'association d'une paleur papillaire unilaterale et d'un 
oedeme papillaire controlateral suggere une l'existence 
d'une masse intracranienne ayant provoque une atro- 
phie optique, puis une hypertension intracranienne 
(syndrome de Foster-Kennedy). La decouverte fortuite 
d'une atrophie optique ne doit pas conduire a tort a un 
diagnostic de NOIA, qui reste un diagnostic d'elimina- 
tion dans ce contexte. 
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Conclusion 

La semiologie clinique et paraclinique des atteintes 
ischemiques des nerfs optiques permet d'identifier les 
formes arteritiques qui constituent une urgence thera- 
peutique et necessitent une prise en charge multidisci- 
plinaire. Dans les formes non arteritiques, un bilan du 
terrain cardiovasculaire est indique; la place de dif- 
ferentes approches therapeutiques reste encore a etre 
determinee. 

References 

[1] Hattenhauer MG, Leavitt JA, Hodge DO, et al. Incidence of nonarteriti- 
canterior ischemic optic neuropathy. Am J Ophthalmol 1997 ; 123 : 103-7. 

[2] Parikh M, Miller NR, Lee AG, et al. Prevalence of a normal C-reactive 
protein with an elevated erythrocyte sedimentation rate in biopsy-pro- 
ven giantcell arteritis. Ophthalmology 2006 ; 113 : 1842-5. 

[3] Kermani TA, Schmidt J, Crowson CS, et al. Utility of erythrocyte sedi- 
mentation rate and C-reactive protein for the diagnosis of giant cell 
arteritis. Semin Arthritis Rheum 2012; 41 : 866-71. 


[4] Breuer GS, Nesher G, Nesher R. Rate of discordant findings in bilate- 
ral temporal artery biopsy to diagnose giant cell arteritis. J Rheumatol 
2009;36:794-6. 

[5] Ray-Chaudhuri N, Kine DA, Tijani SO, et al. Effect of prior steroid 
treatment on temporal artery biopsy findings in giant cell arteritis. 
Br J Ophthalmol 2002 ; 86 : 530-2. 

[6] Liu GT, Glaser JS, Schatz NJ, et al. Visual morbidity in giant cell arte- 
ritis. Clinical characteristics and prognosis for vision. Ophthalmology 
1994; 101 : 1779-85. 

[7] Hayreh SS. Ischemic optic neuropathy. Prog Retin Eye Res 2009 ; 28 : 
34-62. 

[8] Newman NJ, Scherer R, Langenberg P, et al. The fellow eye in NAION : 
Report from the ischemic optic neuropathy decompression trial fol- 
low-up study. Am J Ophthalmol 2002 ; 134 : 317-28. 

[9] Kupersmith MJ, Frohman L, Sanderson M, et al. Aspirin reduces the inci- 
dence of second eye NAION : a retrospective study. J Neuroophthalmol 
1997; 1(7) : 250-3. 

[10] Optic nerve decompression surgery for nonarteritic anterior ischemic 
optic neuropathy (NAION) is not effective and may be harmful. The 
Ischemic Optic Neuropathy Decompression Trial Research Group. 
JAMA 1995 ; 273 : 625-32. 

[11] Radoi C, Garcia T, Brugniart C, et al. Intravitreal triamcinolone injec- 
tions in non-arteritic anterior ischemic optic neuropathy. Graefes Arch 
Clin Exp Opht 2014 ; 252 : 339M5. 


Neuropathies optiques toxiques et carentielles 

L. Mahieu 


Nombre de substances peuvent se reveler toxiques pour 
le nerf optique. La liste est longue et s'agrandit au fil 
des ans (tableau 8.5) [1-3]. Le tableau clinique d'une 
neuropathie optique toxique/carentielle traduit l'at- 
teinte du faisceau interpapillomaculaire, se manifestant 
par une baisse d'acuite visuelle bilaterale indolore, un 
scotome central ou caecocentral et une alteration de la 
vision des couleurs. Les neuropathies optiques toxiques 
peuvent etre declenchees ou aggravees par les carences 
nutritionnelles. La physiopathologie des neuropathies 
optiques toxiques est imparfaitement connue et differe 


Tableau 8.5 

Substances associees a des neuropathies optiques toxiques 


Metaux 

Plomb, mercure, thallium, cobalt, 
cadmium 

Solvants organiques 

Ethylene glycol, toluene, styrene, 
perchlorethylene 

Antituberculeux 

Ethambutol et isoniazide 

Antibiotiques 

Ciprofloxacine, dapsone, 
streptomycine, linezolide, 
chloramphenicol 

Anti-epileptiques 

Vigabatrin 

Immunosuppresseurs 

Ciclosporine, tacrolimus 

Anti-TNF-a 

Infliximab, adalimumab, etanercept 

Anticancereux 

Vincristine, vinblastine, methotrexate, 
cisplatine, carboplatine, tamoxifene, 
5-fluoro-uracil 

Autres medicaments 

Interferons a, chlorpropamide, 
quinine, digitaline, amiodarone, 
disulfiram, inhibiteurs de la 
phospodiesterase de type 5 

Alcools 

Methanol, consommation chronique 
d'ethanol 

Autres substances 

Dioxyde de carbone, certains tabacs 


probablement en fonction des substances. II est cepen- 
dant admis, tout au moins pour certains toxiques, qu'un 
des mecanismes communs est un dysfonctionnement 
mitochondrial avec un desequilibre de l'homeostasie 
des radicaux libres intra- et extracellulaires [4]. 

Diagnostic 

Le diagnostic d'une neuropathie optique toxique/ caren- 
tielle est un diagnostic domination, qui impose d'exclure 
les diagnostics differentiels et qui repose sur l'examen 
clinique et un interrogatoire meticuleux (exposition 
domestique ou professionnelle a une substance toxique 
en pensant aux possibility d'inhalation ou d'ingestion, 
prises medicamenteuses, habitudes de vie, troubles du 
comportement alimentaire, atteinte gastro-intestinale, 
antecedent de chirurgie digestive, antecedents familiaux). 

La baisse de vision (aigue ou chronique) est toujours 
indolore, s'associant a une reduction de la perception des 
contrastes et une perte precoce de la perception des cou- 
leurs. Le bilan de la vision coloree (test 15 Hue desature) 
retrouve une dyschromatopsie acquise. Le champ visuel 
revele classiquement un scotome central ou caecocentral 
avec preservation du champ visuel peripherique. Aux 
stades initiaux, l'aspect du fond d'oeil est generalement 
normal. Plus rarement, l'on peut constater un oedeme 
papillaire minime ou modere, pouvant s'associer a des 
hemorragies en flammeches sur le rebord papillaire. Les 
examens electrophysiologiques, notamment les PEV, 
peuvent etre utiles pour diagnostiquer une neuropathie 
optique toxique debutante et la differencier d'une atteinte 
demyelinisante. L'imagerie OCT est egalement utile pour 
detecter precocement une atteinte du nerf optique (oedeme 
ou au contraire perte axonale) et pour eliminer certains 
diagnostics differentiels (maculopathie, par exemple). 
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Prise en charge 

Le traitement repose sur Identification et l'arret du 
toxique suspecte, l'arret du tabac et de la consommation 
d'alcool. Une supplementation vitaminique est souvent 
associee en cas de suspicion de carence nutritionnelle. 
Le pronostic depend de la substance incriminee, de la 
dose, de la duree d'exposition et de la severite du tableau 
initial. Apres arret du toxique, la vision habituellement 
s'ameliore en quelques jours a quelques semaines. 


Les differents toxiques 

• Neuropathie optique 
alcoolo-tabagique (figure 8.13) 

Le mecanisme exact d'interaction ou de synergie entre 
alcool, tabac et nutrition n'est pas elucide, mais en pratique, 
il est frequent de constater leur coexistence chez les patients 
qui en sont atteints. II est probable qu'il s'agisse de deux 
entites distinctes avec une neuropathie optique toxique liee 
au tabac et une neuropathie optique carentielle secondaire 
a la denutrition induite par la surconsommation chronique 
d'alcool. Ce sont les publications de Caroll [5] qui ont mon- 
tre l'importance du facteur nutritionnel dans la neuropathie 
optique alcoolo-tabagique avec une recuperation fonction- 
nelle partielle ou complete de nombreux patients apres 
l'instauration d'une supplementation vitaminique et malgre 
une poursuite frequente de l'intoxication alcoolo-tabagique. 
Le traitement repose sur l'arret du tabac et de l'alcool et une 
supplementation vitaminique (Bl, B12, folates) orale ou 
intramusculaire associee a un regime alimentaire equilibre. 

• Neuropathies iatrogenes 

Antituberculeux 

La toxicite oculaire de l'ethambutol est classiquement 
decrite comme dose et duree-dependante, ainsi que 
reversible a l'arret du traitement. Mais cette reversibilite 
fait encore debat et revolution est souvent imprevisible. 
En outre une toxicite combinee de l'isoniazide, souvent 
associe dans l'arsenal antituberculeux, est susceptible 
de modifier revolution de la neuropathie optique. Les 
atteintes visuelles sont rares au cours des deux premiers 
mois, et surviennent generalement entre 4 et 12 mois. 
En cas d'insuffisance renale, le delai d' apparition des 
symptomes peut etre raccourci. Le depistage precoce 
par une surveillance ophtalmologique rapprochee est 
recommande meme s'il n'existe pas de consensus sur les 
examens a realiser et l'intervalle de surveillance [6]. II est 
cependant admis de realiser un bilan ophtalmologique 
initial (acuite visuelle, bilan des couleurs champ visuel 
statique automatise et OCT-RNFL) a la mise en route du 
traitement chez tous les patients, et de repeter le bilan 
chez les sujets de plus de 65 ans, en cas d'insuffisance 
renale, de posologie superieure a 15 mg/kg/jour et de 
duree du traitement superieure a 2 mois. L'apparition 
d'une anomalie lors des examens de controle justifie son 
recontrole et l'arret du traitement en cas de confirmation. 

Amiodarone 

La toxicite oculaire de 1' amiodarone peut survenir a des 
doses variees allant de 100 a 600 mg/jour et apres une 


duree de traitement de 1 a 84 mois (moyenne 9 mois) [7]. 
Le tableau clinique typique est une baisse bilaterale de 
la vision, de debut insidieux, associee a la presence 
d'un oedeme papillaire bilateral (evoluant sur plusieurs 
mois). La presentation peut etre moins typique avec un 
debut aigu, une atteinte unilateral ou une resolution 
plus rapide (sur quelques semaines) de l'oedeme ren- 
dant parfois difficile le diagnostic differentiel avec une 
neuropathie optique ischemique anterieure (NOIA). 

Inhibiteurs de la phosphodiesterase de type 5 

Le sildenafil, le tadalafil et le vardenafil, utilises pour le 
traitement des dysfonctionnements erectiles, sont sus- 
ceptibles d'entrainer des troubles visuels transitoires a 
type d'alteration de la perception des couleurs (cyanop- 
sie), et d'augmentation de la photosensibilite. Ces effets 
sont dose-dependants, apparaissent 15 a 30 minutes 
apres la prise medicamenteuse et disparaissent ensuite. 
II est par ailleurs decrit des cas de NOIA aigue pour 
lesquels l'imputabilite des inhibiteurs de la phosphodies- 
terase de type 5 fait debat parmi la communaute medicale. 
En effet, les utilisateurs des traitements de la dysfonction 
erectile partagent souvent les memes facteurs de risque 
cardiovasculaires et la meme tranche d'age que les sujets 
atteints de NOIA non arteritique. Neanmoins, on peut legi- 
timement questionner le role potentiellement precipitant 
de l'hypotension arterielle induite par ces medicaments 
dans la survenue d'une ischemie de la tete du nerf optique 
sur un terrain predispose. Une etude croisee recente a d'ail- 
leurs retrouve un risque accru de developper une NOIA 
dans les cinq demi-vies suivant la prise d'un inhibiteur de 
la phosphodiesterase de type 5 [8]. 

Immunosupresseurs (figure 8.14) 

Certains immunosupresseurs, notamment le tacrolimus 
et la ciclosporine A, peuvent induire des neuropathies 
optiques toxiques, probablement par un mecanisme 
neuro toxique et/ ou vasculo toxique (le tableau clinique 
pouvant alors s'apparenter a une NOIA). 

Anti-epileptiques 

Sous vigabatrin, presque un tiers des sujets peuvent 
developper des alterations du champ visuel, commen- 
gant par un ressaut nasal bilateral, puis evoluant vers 
un retrecissement concentrique. Le delai d'apparition 
de ces atteintes du champ visuel depend de l'age, de la 
posologie et la duree du traitement allant de 3 mois chez 
le tout petit enfant a 9 mois chez l'adulte [9]. Le meca- 
nisme toxique est probablement mixte touchant a la fois 
la retine et le nerf optique. La surveillance repose done 
sur l'exploration du champ visuel avant l'instauration 
du traitement puis regulierement au cours du traite- 
ment : tous les 3 mois pendant les 18 premiers mois 
chez l'enfant, puis tous les 6 mois et tous les 6 mois chez 
l'adulte. La methode d'exploration de la fonction visuelle 
est adaptee a l'age et aux performances cognitives du 
patient : electroretinogramme (ERG) chez l'enfant de 
moins de 7-8 ans, et champ visuel statique ou cinetique 
chez l'enfant plus age (apres 7-8 ans) et chez l'adulte. 
En cas d'apparition d'un retrecissement concentrique, 
il est recommande d'arreter et remplacer le vigabatrin 
si cela est possible, et de poursuivre une surveillance 
ophtalmologique. Le port de verres teintes et la prise de 
taurine pourraient reduire la toxicite du vigabatrin. 
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0 Figure 8.13 

a. Champ visuel cinetique d'un patient presentant une neuropathie optique alcoolo-tabagique avec une acuite visuelle abaissee a 1/2 0 e aux deux yeux. 

b. Bilan des couleurs (test 15 Hue sature et desature) du meme patient; couleur des pions desatures non pergue par le patient 

c. Mesure OCT de I'epaisseur de la couche des fibres optiques peripapillaires (RNFL) du meme patient (noter la diminution bilaterale de I'epaisseur 
dans le quadrant temporal). 
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0 Figure 8. 14 

a. Retinographies d'un patient presentant une neuropathie optique toxique induite par la ciclosporine A debutee 3 mois auparavant comme 
traitement antirejet apres une greffe pulmonaire (acuite visuelle 6/1 O e a droite et 1 ,6/1 O e a gauche). 

b. Champ visuel cinetique initial montrant une diminution de la sensibilite centrale a gauche et un deficit altitudinal inferieur a droite. 

c. Retinographies 2 mois apres I'arret de la ciclosporine A montrant la regression de I'oedeme papillaire avec /'installation d'une paleur papil- 
la ire sequel la ire et une recuperation fonctionnelle a 1 0/1 O e a droite et 6/1 O e a gauche. 


Carences nutritionnelles 

Rarement isoles, les facteurs nutritionnels se combinent 
souvent a des facteurs toxiques ou genetiques. Plusieurs 
types de carences ont ete incrimines avec un deficit en 
carotenoi'des (principalement le lycopene), une faible 
consommation de proteines animates et en vitamines 
anti-oxydantes du groupe B associes a des facteurs 
toxiques comme l'alcool et le tabac [10]. Des cas de 
neuropathies optiques carentielles pures ont egalement 
ete decrits chez les vegetaliens stricts sans supplemen- 
tation vitaminique, au cours de certains regimes hypo- 
caloriques, en cas de malnutrition severe (exemple : 
le beriberi, maladie carentielle induite par un deficit 
en thiamine, vitamine B1 dont la seule source pour 
l'homme est alimentaire) ou en cas de nutrition parente- 
rale prolongee sans supplementation vitaminique adap- 
tee. Plus rarement, les deficits en vitamines peuvent 
etre secondaires a des pathologies comme l'anemie de 


Biermer (deficit en vitamine B12) ou une pathologie 
intestinale responsable de malabsorption. En cas de sus- 
picion de neuropathie optique carentielle, les dosages 
plasmatiques des vitamines ne doivent pas retarder la 
supplementation vitaminique (en preferant initialement 
la voie parenterale, surtout pour la vitamine B1 et B12). 

Conclusion 

La physiopathologie des neuropathies optiques toxiques 
et carentielles reste mal connue meme si un dysfonction- 
nement mitochondrial semble etre implique pour plu- 
sieurs substances. Dans certains cas, le lien direct reste 
difficile a etablir. Neanmoins, une neuropathie optique 
bilaterale impose la recherche d'une cause toxique ou 
carentielle, apres avoir exclu les autres causes plus habi- 
tuelles. Un arret precoce de l'agent causal est une condi- 
tion essentielle pour une recuperation visuelle. 
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Neuropathies optiques hereditaires 

D. Milea 


Les neuropathies optiques hereditaires represented un 
groupe tres heterogene de pathologies affectant les nerfs 
optiques soit de maniere isolee, soit dans un contexte 
syndromique plus complexe [1]. Les entites les plus 
frequentes sont la neuropathie optique hereditaire de 
Leber (NOHL), due a des mutations de l'ADN mito- 
chondrial, et l'atrophie optique dominante (AOD), due 
a des mutations de l'ADN nucleaire. Les neuropathies 
optiques hereditaires ont comme point commun une 
degenerescence des cellules ganglionnaires retiniennes, 
s'accompagnant d'un degre variable de deficit visuel. 

La NOHL se manifeste par un tableau clinique le plus 
souvent stereotype : il s'agit le plus souvent d'un homme, 
le plus souvent jeune (15-35 ans), sans passe ophtalmolo- 
gique, souffrant soudainement d'une neuropathie optique 
d'abord unilaterale, indolore, rapidement progressive (en 
quelques jours ou semaines), souvent severe, etant prati- 
quement toujours suivie (en quelques mois) d'une atteinte 
controlaterale. La phase presymptomatique s'associe a un 
epaississement de la couche de fibres ganglionnaires, detec- 
table par OCT, visible surtout en temporal et qui temoigne 
de la vulnerability du faisceau interpapillomacullaire. Les 
atteintes bilaterales d'emblee ne sont pas exceptionnelles. 
A la phase aigue, il existe un pseudo-cedeme papillaire 
associe a des telangiectasies peripapillaires (figure 8.15a), 


mais qui peuvent faire defaut dans un quart des cas. Si 
besoin, l'angiographie a la fluoresceine confirme l'ab- 
sence de vrai oedeme papillaire, par l'absence de diffu- 
sion de colorant. L'evolution se fait invariablement, apres 
quelques semaines ou mois, vers une atrophie optique 
(figure 8.15b). Le champ visuel revele typiquement un 
scotome caecocentral (figure 8.16). Les exceptions a cette 
presentation classique sont tres nombreuses : bien que la 
NOHL affecte quatre fois plus souvent les hommes que les 
femmes, ces demieres peuvent en etre atteintes. L'atteinte 
peut survenir a tout age, y compris chez des enfants (ayant 
alors un meilleur pronostic visuel) ou chez des personnes 
tres agees. La penetrance de la maladie est, de maniere 
encore inexpliquee, tres variable (50 % des hommes por- 
teurs d'une mutation vont manifester une maladie patente, 
mais seulement 20 % de femmes porteuses des mutations 
pathogenes). L'atteinte de type mitochondrial condi- 
tionne le mode de transmission de la maladie : les femmes 
transmettent la maladie a leur descendance, alors que les 
hommes, pourtant plus souvent atteints que les femmes, 
ne la transmettent jamais. De maniere surprenante, les 
antecedents familiaux manquent dans plus de 40 % des cas 
des patients ayant une atteinte genetiquement confirmee. 
Cependant, les cas de mutations de novo sont exceptionnels ; 
il s'agit done le plus souvent d'une meconnaissance des cas 



0 Figure 8.15 Neuropathie optique hereditaire de Leber. 

a. A la phase aigue , il existe des teiangectasies peripapillaires. 

b. A la phase sequeiiaire, disparition des teiangectasies et apparition d'une paieur papillaire. 
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0 Figure 8.16 Champ visuel automatise de Humphrey ' 30-2, mettant en evidence des scotomes centraux bilateraux dans une neuro- 
pathic optique de Leber. 


familiaux, qui rend la suspicion diagnostique encore plus 
difficile. Le conseil genetique est capital : un patient male 
atteint ou porteur ne transmet jamais la maladie a sa des- 
cendance. A l'inverse, une mere porteuse de la mutation (et 
qui est atteinte ou non cliniquement) transmettra la muta- 
tion a 100 % de sa descendance qui sera ou non affectee 
(penetrance variable, selon le sexe des enfants). 

A la phase chronique, il s'installe une paleur 
papillaire bilaterale, non excavee, qui n'est pas spe- 
cifique de cette pathologie (figure 8.15b). Le reste 
de la retine est d'aspect normal. Plus rarement, des 
atteintes extra-ophtalmologiques peuvent s'associer 
a la neuropathie optique, dans un cadre appele Leber 
«plus» (atteinte cardiaque, mouvements anormaux, 
neuropathie peripherique, myopathie, scoliose ou 
encore atteinte radiologique rappelant une sclerose 
en plaques, un syndrome de Harding). Une imagerie 
cerebrale et orbitaire a pour role essentiel d'eliminer 
une cause compressive ou inflammatoire, mais des 
anomalies intrinseques du nerf optique peuvent etre 
retrouvees, plus souvent a la phase sequellaire qu'a 
la phase aigue. Cliniquement, il peut etre difficile de 
distinguer a la phase aigue une NOHL d'une nevrite 
optique retrobulbaire, en absence de douleurs a la 
mobilisation des globes oculaires. La dsychromatopsie 
ou encore l'atteinte campimetrique ne permettent pas 
non plus de faire la difference entre ces deux patho- 
logies, raison pour laquelle il n'est pas rare de constater 
qu'une NOHL a ete traitee initialement comme une 
nevrite optique (corticotherapie parenterale), en atten- 
dant les resultats de la genetique moleculaire. Une 
NOHL s'accompagne d'un deficit pupillaire afferent 
modere par rapport a une nevrite optique ayant le 
meme degre de dysfonction visuelle. Cette notion, 
plus facilement mise en evidence par une quantifica- 


tion pupillometrique fine que par l'examen clinique, 
est probablement en lien avec une resistance a la neu- 
rodegenerescence, dans ce contexte mitochondrial, des 
cellules retiniennes qui medient le reflexe pupillaire, a 
savoir les cellules retiniennes ganglionnaires qui sont 
intrinsequement photosensibles et qui expriment la 
melanopsine. 

Plus d'une douzaine de mutations de l'ADN mito- 
chondrial ont ete rendues responsables d'une NOHL, 
mais la frequence cumulee de trois d'entre elles 
represente 90 % des mutations retrouvees dans cette 
pathologie (dans l'ordre de frequence, en Europe : 
m.l778G>A, m.3460A>G, m. 14484 T>C). Pour cette 
raison, la plupart des laboratoires commerciaux 
explorent en pratique seulement ces trois mutations. 
L'absence d'une de ces trois mutations n'exclut pas 
le diagnostic de NOHL et impose, en cas de suspi- 
cion clinique, un sequengage complet de l'ADN 
mitochondrial, dont l'interpretation n'est pas aisee, 
compte tenu de son grand polymorphisme. Le pro- 
nostic visuel des NOHL est le plus souvent mauvais 
et la plupart des patients souffrent de cecite legale : 
il existe cependant dans la NOHL une correlation 
genotype-phenotype, car le type de mutation peut 
conditionner le pronostic visuel. Il n'est pas excep- 
tionnel de constater des recuperations spontanees de 
la fonction visuelle, surtout en cas de detection de 
mutation m. 14484 T>C ; malheureusement, les muta- 
tions les plus frequentes (m.l778G>A) sont associees 
au pronostic visuel le plus reserve. La NOHL a encore 
beaucoup de points incompris, tels la preponderance 
masculine, ou encore la survenue brutale a l'age 
jeune. Des facteurs d'environnement ont ete incrimi- 
nes dans sa survenue (tabac et a moindre egard l'al- 
cool, medicaments antiretroviraux, etc), ainsi que des 
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facteurs genetiques (genes modificateurs lies a l'X), 
sans que l'on ait une explication claire dans la phy- 
siopathologie de des mitochondriopathies les plus 
frequentes. 

Le traitement de la NOHL, pathologie le plus 
souvent cecitante, a ete tres decevant, etant domine 
par l'eviction des facteurs favorisants (tabac) et par 
le conseil genetique [2]. Ces dernieres annees ont vu 
naitre en revanche de nouveaux espoirs, pas encore 
confirmes, grace aux traitements pharmacologiques 
(idebenone, EPI743) et grace a la therapie genique. 
L'idebenone par voie orale (Raxone®, 900 mg/jour) 
a une autorisation temporaire de cohorte, en France, 
pour traiter des NOHL de survenue de moins d'un 
an, chez des patients ages de 14 ans ou plus, selon 
un protocole strict. Ce traitement pourrait etre plus 
efficace en cas d'atteinte recente, avec une epargne 
relative d'un des deux yeux. Aucun traitement ni 
depistage genetique ne sont indiques chez des per- 
sonnes indemnes cliniquement. La therapie genique 
est en cours devaluation chez des patients ayant des 
formes chroniques. Les premiers resultats d'etude de 
la tolerance sont encourageants, mais necessitent une 
confirmation d'efficacite. 

L'AOD est consideree comme la neuropathie 
optique hereditaire la plus frequente, caracterisee par 
une baisse de l'acuite visuelle progressive survenant 
typiquement au cours des premieres deux decen- 
nies de vie [3]. L'atteinte visuelle est typiquement 
plus moderee que dans la NOHL, l'acuite visuelle 
pouvant parfois etre conservee. Des atteintes plus 
tardives sont egalement decrites; la baisse visuelle 
est tres moderement progressive au cours de la 
vie, de l'ordre de l/10 e par decennie, sauf situation 
exceptionnelle. Les mecanismes de compensation 
du handicap visuel entraine par cette maladie sont 
remarquables au point que les patients sont rarement 
severement penalises par leur vision dans leur vie 
quotidienne. Au fond de l'ceil, il existe une atrophie 


optique (figure 8.17), souvent excavee, s'associant a 
un scotome central ou paracentral et a une dyschro- 
matopsie d'axe bleu-jaune, du moins au debut de la 
maladie. L'OCT montre typiquement une atrophie du 
faisceau interpapillomaculaire (figure 8.18) qui peut 
devenir globale a un stade plus evolue. L'OCT peut 
mettre en evidence, de maniere tres evocatrice, une 
diminution severe des cellules ganglionnaires dans la 
zone maculaire (figure 8.19) qui peut contraster avec 
la perte relativement moderee des fibres peripapil- 
laires (figure 8.18). 

Le diagnostic est souvent evoque par la famille, 
lorsque des cas familiaux sont bien connus, mais les 
cas sporadiques (sans histoire familiale evocatrice) 
sont tres frequents, de l'ordre de 50 %. La transmis- 
sion autosomique dominante de la maladie deter- 
mine le risque de transmission : l'individu porteur 
de la mutation, atteint ou asymptomatique, a un 
risque de transmette la maladie a sa descendance 
de l'ordre de 50 % et ce risque ne depend pas du 
sexe. L'AOD a une penetrance incomplete et une 
expressivite intra- et interfamiliale tres variable, ce 
qui explique une tres grande variability de l'atteinte 
visuelle, a la fois entre les membres de differentes 
families mais aussi au sein d'une meme famille. Le 
gene OPA1, responsable de la maladie, code pour une 
dynamine/GTPase impliquee dans la dynamique du 
reseau mitochondrial. Plus de 300 mutations ont ete 
deja identifies, en lien avec l'AOD. Quelques rares 
etudes histopathologiques et des etudes recentes a 
l'aide de l'OCT ont montre que l'atrophie optique est 
secondaire a une perte des cellules ganglionnaires et 
une mort axonale, alors que les couches retiniennes 
profondes, et notamment des photorecepteurs, 
sont intactes. Des atteintes extra-ophtalmologiques 
peuvent etre associees a l'atteinte visuelle dans envi- 
ron 20 % des cas et peuvent parfois meme etre au 
premier plan : cataracte, surdite, ophtalmoplegie, 
ptosis, neuropathie peripherie, ataxie. 



0 Figure 8.17 Paleur papillaire bilaterale dans une atrophie optique dominante. 

L' aspect de l'atrophie papillaire n'est pas specif ique et ne permet pas d'eliminer initialement une compression , une inflammation ou 
une infiltration. 
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0 Figure 8.18 OCT peripapillaire chez un patient atteint d'une atrophie optique dominante. 

II existe une perte relative des fibres nerveuses dans la region temporal, des deux cotes. 


Face a une atrophie optique incomprise, il est 
imperatif de realiser une imagerie cerebrate, avant 
d'evoquer une AOD, afin d'ecarter une compression, 
potentiellement curable. II n'y a pas de traitement 
efficace de l'AOD, mais les patients peuvent benefi- 
cier d'une aide en basse vision, ainsi que d'un conseil 
genetique. 

D'autres neuropathies optiques hereditaires ont une 
incidence plus rare. Elies sont souvent syndromiques, 
s'integrant dans une pathologie plus large, a expression 
souvent neurologique. II n'est pas rare alors que la neuro- 
pathie optique soit infraclinique et souvent ignoree. Ainsi, 
des neuropathies optiques ont ete decrites lors des tableaux 
d'ataxie de Friedreich, de maladie de Charcot-Marie-Tooth 
ou encore de la paraparesie spastique hereditaire. 

Le syndrome de Wolfram est une entite a part; il 
s'agit d'une pathologie neurodegenerative caracterisee 
par un diabete de type 1, une neuropathie optique, un 


diabete insipide, d'autres signes neurologiques (surdite, 
ataxie, neuropathie peripherique, demence, epilepsie), 
une dystonie du tractus urinaire, des troubles gastro- 
intestinaux et parfois des troubles psychiatriques. Les 
criteres minimaux necessaires au diagnostic clinique 
sont la survenue d'un diabete de type 1 le plus souvent 
pendant la premiere decennie et une atrophie optique 
bilaterale qui survient dans la deuxieme decennie. Le 
diagnostic clinique doit etre cependant confirme, comme 
pour toute neuropathie optique hereditaire, par un dia- 
gnostic moleculaire. L'esperance de vie de ces patients 
est reduite (vers l'age de 30 ans), souvent liee a une 
detresse respiratoire ou une atteinte bulbaire responsable 
de fausses routes. La transmission se fait sur un mode 
autosomique recessif. Deux genes responsables ont ete 
identifies : le gene majeur WFS1, qui code pour la wolfra- 
mine, localisee au niveau du reticulum endoplasmique 
et bien plus rarement, le gene CISD2. L'atrophie optique 


105 


Document telecharge de ClinicalKey.fr par Faculte de Medecine de Tunis juillet 11, 2016. 

Pour un usage personnel seulement. Aucune autre utilisation n'est autorisee. Copyright ©2016. Elsevier Inc. Tous droits reserves. 






II. De la retine au cortex 


Analyse des cellules ganglionnaires : Macular Cube OD # # OS 
512x128 


Carte des epasseurs 00 



Fovea 248.66 


Carte des epatsseurs OS 



Fovea 268.67 


Carte des ecarts 00 Sedeurs 00 


Secteurs OS Carle des ecarts OS 



Examen B horizontal 


Dfvwttf* 

r >• i*i4« gtt 

t\m% rvxfn i 




Examen B horizontal 




0 Figure 8.19 Un OCT du complexe des cellules retiniermes ganglionnaires , effectue chez le meme patient qu'a la figure 8. 18, au meme 
moment, montre une degenerescence globale, bilaterale des cellules retiniennes ganglionnaires. 


est une manifestation clinique constante du syndrome de 
Wolfram. 

En conclusion, les neuropathies optiques heredi- 
taires represented une entite heterogene probablement 
insuffisamment diagnostiquee, en cas d'atypie de pre- 
sentation. Ainsi, il peut etre licite de rechercher gene- 
tiquement une neuropathie optique hereditaire, lors 
de l'exploration etiologique d'une neuropathie optique 


d'origine incomprise, meme en absence d'antecedents 
familiaux evocateurs. 
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Neuropathies optiques compressives et infiltratives 

C. Cochard 


De tres nombreuses pathologies sont responsables de 
compression ou d'infiltration du nerf optique. 

Certaines sont localisees strictement au niveau du 
nerf mais beaucoup sont des pathologies diffuses avec 
atteinte secondaire du nerf optique. Le nerf optique peut 


etre atteint tout au long de son trajet par des pathologies 
intra-orbitaires et/ou intracanalaires et/ou intracra- 
niennes (tableau 8.6). Meme si compression et infiltra- 
tion sont le plus souvent intriquees, on tend a distinguer 
les deux modalites de souff ranee du nerf optique. 
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Chapitre 8. Neuropathies optiques 


Tableau 8.6 

Principales etiologies des neuropathies optiques 
compressives et/ou infiltratives selon la topographie 
de I'atteinte 


Intra-orbitaire 

Intra-orbitaire 

Intracanalaire 

Intracranienne 

Intracanalaire 

Intracranienne 

• Tumeur 

• Tumeurs primitives 

• Sinus : mucocele 

primitive : 

du nerf optique : 

• Meningiome 

- hemangiome 

- gliome 

paraclinoidien 

caverneux 

«benin» (enfant) 

• Lesions vasculaires : 

- schwannome 

- gliome malin (adulte) 

- anevrisme 

• Tumeurs 

- meningiome 

- ectasie carotidienne 

secondaires : 

de la gaine 

• Lesions 

- metastases 

• Tumeurs secondaires 

chiasmatiques : 

- tumeurs 

du nerf optique : 

- adenome 

sinusiennes 

- metastases 

hypophysaire 

• Gros muscles 

- meningite 

- craniopharyngiome 

oculomoteurs : 

carcinomateuse 

- meningiome 

- inflammations 

- lymphome, 

suprasellaire 

- infections 

leucemie, myelome 

• Dysplasie fibreuse 


Neuropathie optique 
compressive 

Elle se traduit par une baisse visuelle progressive 
avec deficit pupillaire afferent relatif homolateral. 
D'exceptionnelles baisses d'acuite visuelle brutales 
peuvent survenir en cas de modification rapide de la 
masse par hemorragie, necrose ou expansion tres rapide, 
en particulier a l'apex orbitaire. 

La papille peut etre normocoloree, cedemateuse, mais 
est le plus souvent pale, voire atrophique. La compression 
directe d'un nerf optique responsable de son atrophie et 
d'une hypertension intracranienne avec oedeme papillaire 
controlateral definit le syndrome de Foster-Kennedy. 

D'autres symptomes sont recherches : atteinte de la 
vision des couleurs souvent precoce, douleur a la mobi- 
lisation du globe, amauroses fugaces dans certaines 
positions du regard, diplopie binoculaire, exophtalmie, 
ptosis; on recherche une masse palpable a l'examen; 


il peut aussi exister des manifestations non ophtalmo- 
logiques : cephalees, anosmie, paralysie faciale, anoma- 
lies endocriniennes. . . 

L'alteration du champ visuel est variable. 

L'imagerie est indispensable et repose sur 1'IRM avec 
cliches multiplans, en suppression de graisse sans et 
avec injection de gadolinium, meilleur examen pour 
l'etude des tissus mous. Le scanner reste superieur pour 
l'analyse de l'os, les sinus, la recherche de calcifications. 

Les compressions du nerf optique de l'enfant sont 
tres rares et le plus souvent benignes, kystiques. II 
peut cependant s'agir d'un rhabdomyosarcome, qui 
rend indispensables des investigations radiologiques 
urgentes, notamment en cas d 'exophtalmie [1]. 

• Tumeurs 

Meningiomes 

II s'agit de tumeurs benignes, devolution lente le plus 
souvent, se developpant aux depens des tissus meninges 
et qui peuvent toucher toute structure en contact avec 
les meninges dont le nerf optique, mais aussi les parois 
osseuses orbitaires, provoquant alors une compression. 
Le plus souvent, les meningiomes orbitaires sont des 
expansions de tumeurs intracraniennes. II existe une 
certaine hormono-dependance dont temoignent les 
poussees evolutives durant la grossesse [2]. 

Le meningiome de la gaine du nerf optique represente 
1 a 2 % des meningiomes intracr aniens. II comprime le NO 
mais ne l'infiltre pas. II siege plus volontiers dans sa por- 
tion intra-orbitaire (90 %) qu'intracanalaire (10 %), se voit 
surtout a 40-50 ans [3], est plus frequent chez la femme 
(3:2) et chez les porteurs d'une neurofibromatose de type 2 
(NF2). Rares chez l'enfant, les meningiomes surviennent 
sans distinction de sexe et leur evolutivite est plus mar- 
quee que chez l'adulte ; des atteintes bilaterales peuvent 
alors se voir en particulier en cas de neurofibromatose. 

Clinique (tableau 8.7) : le tableau clinique est domine 
par une baisse d'acuite visuelle progressive avec atteinte 
precoce de la vision des couleurs et du champ visuel, plus 
severe qu'en cas de gliome «benin». On note parfois des 


Tableau 8.7 

Presentation des meningiomes du sphenoide selon leur localisation 


Meningiomes 

sphenoidaux 

Premiers signes cliniques 

Atteinte du nerf optique 

POM 

Exophtalmie 

Autres signes 

Suprasellaire 

Visuels precoces 

Atrophie optique ++ 


Tubercule = syndrome 
chiasmatique 
Jugum = HLH 

Olfactif 

Cephalees, anosmie 

Tardive 



ClinoYdien 

BAV unilateral 

Compression rapide 

Paralysie du III 
Exophtalmie precoce 

Bilate ralisation, syndrome 
de Foster-Kennedy 
Signes neurologiques 
tardifs, graves (epilepsie, 
coma, mort subite) 

Alaire (petite aile) 

BAV unilateral plus 
tardive 


+ 

+ 


Du pterion (grande aile) 
En masse 

Neurologique (HTIC) 

Tres tardive 

Jamais de POM 
Exophtalmie rare 


En plaque 

Comblement de la fosse 

temporale 

Douleurs orbitaires 

Atrophie optique 
progressive 

Limitation des 
mouvements oculaires 
Exophtalmie axile, 
irreductible, non pulsatile 

Osteomeningiome 
Envahissement osseux 
diffus, Foster-Kennedy 
possible 


BAV : baisse d'acuite visuelle ; HTIC : hypertension intracranienne ; POM : paralysie oculomotrice ; HLH : hemianopsie laterale homonyme. 
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II. De la retine au cortex 



0 Figure 8.20 Fond d'ceil d'une patiente presentant un menin- 
giome des gaines du nerf optique droit. 

La papille droite est pale avec un aspect post-cedeme et U existe 
des vaisseaux de shunt temoignant d'une compression chronique 
du nerf optique. 


eclipses visuelles spontanees ou aux mouvements ocu- 
laires [4]. Les autres signes cliniques sont plus tardifs : 
oedeme palpebral, exophtalmie, troubles oculomoteurs 
(surtout limitation de l'elevation), cephalees. Au fond 
d'oeil, il peut exister un oedeme papillaire (precoce sauf 
dans les atteintes intracanalaires), une atrophie optique et 
parfois des plis choroidiens (figures 8.20 et 8.21). Des shunts 
opticociliaires, non pathognomoniques, temoignant de la 
compression du nerf optique et de la diminution de flux 
dans la veine centrale de la retine, sont parfois retrouves 
(15-33 %) quand 1'evolution est prolongee et peuvent etre 
associes a un oedeme ou une atrophie papillaire [2, 5]. Le 
deficit pupillaire afferent relatif est presque constant [4]. 

L'IRM montre une masse isodense aux muscles en 
T1 avec prise de gadolinium et un hypersignal en T2 
(figures 8.21 a 8.23). Les images en suppression de 
graisse aident a delimiter la tumeur (tableau 8.8). Le 
scanner, lorsqu'il est pratique, retrouve un epaississe- 
ment des gaines du nerf optique donnant une image 
en «rail», avec des calcifications dans un tiers des cas 
(figure 8.22). 

Le traitement depend de l'acuite visuelle, de la 
taille du meningiome et des equipes : simple surveil- 
lance en cas de bonne acuite visuelle avec realisa- 
tion d'un bilan ophtalmologique tous les 4 a 6 mois 



0 Figure 8.21 Meningiome des gaines du nerf optique droit de localisation intra-orbitaire. 

a. d. CEdeme papillaire droit (a) lie a la compression du nerf optique , alors que la papille gauche (d) est norma le. 

b. IRM en coup axiale sequence T1 apres injection de gadolinium et suppression du signal de la graisse montrant I'elargissement du nerf 
optique et le rehaussement du signal au niveau de la tumeur apres injection de gadolinium. 

c. Hypersignal T2 sur la meme coupe axiale. 

e. Coupe coronale T2 montrant I'hypersignal du meningiome situe a la partie haute du nerf optique qui est refoule en inferieur. 

f. Meme image en sequence T1 avec suppression du signal de la graisse et injection de gadolinium : le meningiome est en hypersignal et le 
nerf optique comprime refoule vers le bas. 
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Chapitre 8. Neuropathies optiques 



0 Figure 8.22 Scanner en coupe axiale apres injection montrant les calcifications en rail de meningiomes. 



0 Figure 8.23 Nerf optique droit intracranien pris dans un 
meningiome debordant le sinus caverneux. 

IRM en coupe coronate , sequence T1 en coupe coronate apres 
injection de gadolinium 


initialement et surveillance reguliere en IRM [5]. En 
cas d'aggravation, la radiotherapie stereotaxique tri- 
dimensionnelle fractionnee est le traitement de choix 
exceptionnellement precede d'une biopsie en cas de 
doute diagnostique. La chirurgie est proposee en 
cas de cecite, d'exophtalmie majeure ou d'extension 
intracranienne. Chez la femme, il est conseille d'arre- 
ter les traitements hormonaux a base d'oestrogenes et 
de progestatifs. 


Rhabdomyosarcome 

C'est la plus frequente des tumeurs orbitaires de l'en- 
fant ; elle represente 3,4 % des tumeurs infantiles. Elle 
touche plutot le gargon (5/3) avant 3 ans ou apres 
6 ans. 

Clinique : une exophtalmie non axile, non reduc- 
ible, un oedeme palpebral, un ptosis apparaissent 
rapidement. L'inflammation est souvent moins impor- 
tante que dans les cellulites. La localisation preferen- 
tielle de la tumeur est le quadrant supero-interne de 
l'orbite et elle est parfois palpable au niveau de la pau- 
piere superieure. 

Imagerie : le scanner retrouve une tumeur entouree 
d'oedeme avec parfois une invasion osseuse de mau- 
vais pronostic. A 1'IRM, la lesion est isodense aux mus- 
cles en Tl, en hypersignal T2 et prend le gadolinium 
(figure 8.24). 

Evolution et therapeutique : le traitement est fonction 
de la taille et de l'extension tumorales et repose sur la 
chirurgie plus ou moins radio- et chimiotherapie. 

• Lesions vasculaires 

Les hemangiomes caverneux sont les tumeurs vas- 
culaires benignes les plus frequentes de l'orbite. Ce 
sont des lesions bien encapsulees et a flux lent qui 
surviennent essentiellement chez la femme entre 
40 et 50 ans, sont responsables d'exophtalmie indo- 
lore non pulsatile et, dans un tiers des cas, d'amau- 
rose transitoire. Devolution lente, ils peuvent 
entrainer un oedeme papillaire de stase et des plis 
choroi’diens en cas de localisation anterieure intra- 
conique au contact avec le globe, mais aussi une 
compression du nerf optique retrolaminaire en cas 
de localisation orbitaire posterieure ou d'augmen- 
tation rapide de volume par saignement ou throm- 
bose. L'IRM montre une masse orbitaire bien limitee, 
en hypersignal T2 et rehaussee par le gadolinium 
(figures 8.25 et 8.26). On citera egalement les varices 
et les hematomes orbitaires et, au niveau intracra- 
nien, les anevrismes. 
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II. De la retine au cortex 


Tableau 8.8 

Diagnostic differential meningiome/gliome 



Age 

Terrain 

Clinique 

Scanner 

IRM 

Echographie 

Gliome de 
I'enfant 

< 1 0 ans 
(90 % < 20 ans) 

Recklinghausen 
+++ si bilateral 

BAV +++, 
exophtalmie, 
strabisme 
Evolution lente 
+++ 

Nerf optique 
augmente de 
volume, 
fusiforme, bien 
limite, homogene 
ou zones 
kystiques avec 
prise de contraste 

Isodense a la 
substance grise en 
T1 et T2 

Reflectivite 
Interne basse 

Gliome de 
I'adulte 

40-80 ans 
Exceptionnel mais 
possible des 
I'enfance 

Homme 

Douleurs +++ 
Evolution rapide, 
cecite, 

bilateralisation, 

ophtalmoplegie, 

troubles 

neurologiques 




Meningiome 

< 1 0 ans 40-50 
ans 

Femme, 

Recklinghausen + 

BAV moderee, 
atteinte du 
champ visuel 
precoce 

Atteinte de la 
gaine = aspect en 
« rail », 

calcifications, 
hyperostose, 
elargissement a 
I'apex 

Image en 
«cocarde» signal 
tumeur > signal 
des fibres 
nerveuses 
Isodense aux 
muscles en T1, 
hypersignal en T2 
+ prise de 
gadolinium 

Reflectivite 
interne haute 


BAV : baisse d'acuite visuelle ; IRM : imagerie par resonance magnetique. 



0 Figure 8.24 Petite fille de 3 ans, exophtalmie droite rapidement evolutive. 

Masse tissulaire orbitaire droite homogene bien limitee (it), en hypersignal T2 (a) et T2 FATSAT (b), prenant le contraste de fagon intense 
en T1 gadolinium (c), comprimant le nerf optique (->), responsable d'une exophtalmie de grade III. Rhabdomyosarcome orbitaire droit. 



0 Figure 8.25 Angiome caverneux orbitaire gauche. 

Masse tissulaire orbitaire gauche homogene bien limitee (->), en hypersignal T2 (a), rehaussee de maniere progressive apres injection en T1 
FATSAT (b : precoce et c : tardif), caracteristique. 
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Chapitre 8. Neuropathies optiques 



0 Figure 8.26 Angiome caverneux orbitaire gauche (fleche bleue) 
en hypersignal T2 comprimant le nerfoptique (fleche rouge). 


• Malformations, inflammations 
et infections 

Seules les particularity de l'atteinte du nerf optique 
sont citees ici. 

DysthyroTdie 

La neuropathie optique est rare (environ 5 % des cas) 
et grave. Elle survient essentiellement chez des patients 
a risque qui ont de petites orbites et une infiltration 
musculaire majeure et posterieure. Elle apparait davan- 
tage chez les hommes et les sujets de plus de 50 ans; 
les fumeurs et diabetiques feraient des formes plus 
graves [1]. 

Clinique : l'atteinte est uni- ou bilaterale, asymetrique, 
avec baisse d'acuite visuelle importante, mais volon- 
tiers insidieuse meme si elle est parfois brutale, deficit 
pupillaire afferent et dyschromatopsie precoce d'axe 
rouge-vert. Des signes congestifs sont volontiers asso- 
cies : exophtalmie, chemosis, troubles oculomoteurs et 
un oedeme peri-orbitaire [5]. Le fond d'oeil retrouve un 
oedeme papillaire (35 %), une paleur papillaire (15 %), 
une papille normale (50 %) [4] et parfois des plis cho- 
roi'diens au pole posterieur. Les troubles du champ 
visuel sont varies, parfois aggraves par une neuropathie 
optique glaucomateuse. 

L'imagerie met en evidence le contact entre les gros 
muscles avec epargne tendineuse et le nerf optique. 
Parfois, les muscles sont minces, mais le volume de la 
graisse et l'exophtalmie majeurs, avec tension du nerf 
optique qui apparait rectiligne, expliquent la neuropathie. 

Traitement : il s'appuie sur un guide selon la gravite 
de l'atteinte (voir chapitre 15.1). 

Inflammations orbitaires aigues idiopathiques 
(pseudo-tumeurs inflammatoires) 

L'atteinte du nerf optique est le fait d' inflammations 
majeures et/ ou localisees a l'apex orbitaire. 

Le tableau est volontiers unilateral, recidivant avec 
douleurs aggravees par la mobilisation du globe et 
signes inflammatoires orbitaires. II s'agit d'un diagnostic 
d'elimination apres bilan etiologique negatif qui neces- 
site parfois une biopsie. La reponse a la corticotherapie 
est le plus souvent rapide et complete [5]. 


Neuropathie optique 
infiltrative (tableau 8.9) 

Dans les infiltrations du nerf optique, la papille est sou- 
vent blanc grisatre, bordee d'hemorragies, avec parfois 
une masse visible au fond d'oeil. Les mecanismes d'infil- 
tration et de compression sont en fait souvent associes et 
difficiles a distinguer l'un de l'autre. 

Tableau 8.9 

Lesions qui infiltrent le nerf optique 

• Tumeurs primitives : 

- gliome du nerf optique 

- gangliogliome benin/malin 

- teratome 

- hemangiome capillaire et hemangiome caverneux 

- hemangioblastome 

• Tumeurs secondaires : 

- metastases 

- carcinome nasopharynge et autre tumeur de proximite 

- lymphome et leucemie 

• Infections et inflammations : 

- sarcoidose 

- perinevrite idiopathique 

- infections bacteriennes, virales, fungiques 


• Infiltrations tumorales 

Gliomes 

On distingue le gliome « benin » de l'enfant des gliomes 
malins de l'adulte. 

Gliome de l'enfant 

Le gliome de l'enfant est un astrocytome fibrillaire ou 
pilocytique, de potentiel evolutif tres faible. II survient 
dans environ un tiers des cas au cours d'une maladie 
de Recklinghausen (NF1). La tumeur respecte la gaine 
du nerf optique qu'elle refoule et comprime sans l'in- 
filtrer. Son extension se fait dans toutes les directions, 
en particulier le long du nerf optique vers le chiasma 
(atteint dans plus de la moitie des cas), puis vers l'autre 
nerf optique (bilateralisation evocatrice de NF1) et vers 
le IIP ventricule et l'hypothalamus. 

Beaucoup de gliomes sont decouverts sur l'imagerie 
de depistage chez des enfants NF1 asymptomatiques. 
Le retentissement visuel ne semble pas correle a la taille 
de la tumeur [5]. 

Clinique : l'association d'une hypertension intracra- 
nienne, de signes endocriniens et de signes visuels chez 
un enfant de moins de 10 ans [6] est tres evocatrice d'un 
gliome, surtout s'il est porteur d'une NF1. 

On peut retrouver : 

• une exophtalmie unilateral, axile, indolore, non 
reductible, non pulsatile ; 

• une baisse d'acuite visuelle souvent importante avec 
deficit du reflexe photomoteur homolateral ; 

• un strabisme (par amblyopie ou compression muscu- 
laire par la masse) ; 

• un nystagmus, surtout en cas d 'extension intracra- 
nienne du gliome, qui ressemble parfois a un spasmus 
nutans [5, 7] ; 

• une atteinte du champ visuel (difficile a evaluer chez 
l'enfant). 

La papille peut etre atrophique, oedemateuse ou 
avoir un aspect tumoral par extension de la tumeur en 
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II. De la retine au cortex 



0 Figure 8.27 Cliome du nerf optique gauche sur une IRM orbitaire. 

Augmentation de volume du nerf optique, liee a une lesion infiltrante (^), homogene en hypersignal T2 (a, b), prenant le contraste en T1 
gadolinium (c). 


intraoculaire. La survenue d'occlusion veineuse reti- 
nienne ou d'ophtalmoplegie reste exceptionnelle. 

Imagerie : le diagnostic repose sur 1'IRM qui retrouve 
une lesion iso-intense au parenchyme cerebral (subs- 
tance grise) en T1 et iso- ou discretement hyperintense en 
T2. Les zones kystiques apparaissent hyperintenses en 
T2 (tableau 8.8). L'extension tumorale est hyperintense 
en T2 et/ ou apres injection de gadolinium (figure 8.27). 
Le scanner, s'il a ete pratique, montre un nerf optique 
isodense au parenchyme cerebral, augmente de 
volume, fusiforme, tubulaire ou rond, a limites nettes, 
avec parfois des zones kystiques, prenant le contraste. 
L'echographie peut mesurer le diametre du nerf. 

Evolution : elle est tres variable et non predictible, par- 
fois regressive. La plupart des tumeurs se developpent 
tres lentement et semblent autolimitees. Des evolutions 
brutales sont toutefois possibles en cas de modification 
des kystes ou saignements. En situation intra-orbitaire, 
elles sont compatibles avec une bonne acuite visuelle. 
Les facteurs de mauvais pronostic sont un age inferieur 
a 3 ans au moment du diagnostic et l'extension hypo- 
thalamo-hypophysaire de la tumeur. Le pronostic est 
meilleur chez les patients NF1 [8]. 

Therapeutique : il n'existe pas de consensus therapeu- 
tique. Si l'acuite est conservee, une abstention therapeu- 
tique est possible en surveillant l'absence d'extension 
posterieure par IRM tous les 6 mois pendant 2 ans puis 
tous les ans. Un bilan ophtalmologique est recommande 
a 3 mois, puis tous les 6 mois pendant 18 mois a 2 ans et 
ensuite tous les ans [5]. Les autres options sont : la chimio- 
therapie de premiere intention qui permet de preserver la 
vision et d'eviter ou retarder les rayons ; la radiotherapie qui 
peut controler le volume tumoral mais est contre-indiquee 
chez le jeune enfant en raison de ses effets indesirables, en 
particulier en cas de NF1 ; plus rarement la chirurgie dans 
les tumeurs volumineuses, en cas d'exophtalmie severe, de 
cecite, d'extension posterieure menagant le chiasma [9]. 

Gliome de I'adulte 

Le gliome de I'adulte est rare, mais de pronostic sombre. 
Cet astrocytome malin ou glioblastome, qui touche sur- 
tout l'homme adulte, evolue tres rapidement, atteint 
toujours le chiasma et s'etend aux structures nerveuses 
centrales adjacentes. 


Clinique : les signes fonctionnels ne sont pas speci- 
fiques. Une exophtalmie et un chemosis conjonctival 
sont retrouves en cas d'extension orbitaire [6]. Au fond 
d'oeil, il existe un oedeme ou une atrophie optique et par- 
fois un tableau de stase veineuse. 

Evolution et therapeutique : revolution est tres rapide 
avec bilateralisation en quelques semaines. L'extension 
a l'hypothalamus, au lobe temporal, au III e ventricule 
s'accompagne d'epilepsie, d'encephalopathie, d'hemi- 
paresie ou de dysfonction hypothalamique. Malgre la 
chimiotherapie et la radiotherapie, le deces survient le 
plus souvent avant 15 mois [10]. 

Leucemies et lymphomes 

Leucemies aigues lymphoblastique 
et myeloblastique 

Les leucemies aigues lymphoblastique (LAL) et myeloblas- 
tique (LAM) se compliquent d' infiltrations du nerf 
optique et de la papille. L'atteinte du nerf optique, 
temoin de l'extension de la maladie au systeme nerveux 
central, augmente avec la duree de survie [11]. Elle peut 
survenir en periode de remission. 

Clinique : on distingue l'infiltration primaire de la 
papille de l'infiltration retrolaminaire. Dans le premier cas, 
la papille est masquee par un infiltrat blanchatre duveteux 
souvent associe a un oedeme papillaire et des hemorragies 
peripapillaires (figure 8.28). La baisse d'acuite visuelle 
reste moderee en l'absence d'atteinte maculaire. En cas 
d'infiltration retrolaminaire, l'oedeme papillaire est associe 
a une importante baisse d'acuite visuelle. 

Traitement : il est tres difficile ; le nerf optique sert de 
sanctuaire a la leucemie qui recidive malgre un traite- 
ment associant chimiotherapie generale (barriere hema- 
to-oculaire), radiotherapie du systeme nerveux central, 
chimiotherapie intrathecale (difficultes au passage des 
drogues a travers un canal optique bouche par l'infiltra- 
tion tumorale et l'oedeme reactionnel). 

Lymphome 

Differentes lesions lymphoproliferatives peuvent se 
developper dans l'orbite. Le plus souvent, leur croissance 
est lente sous forme d'une masse plus ou moins doulou- 
reuse avec ou sans signe visuel. Le bilan d'extension est 
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Chapitre 8. Neuropathies optiques 



0 Figure 8.28 Infiltration pa pi I la ire gauche dans le cadre 
d'une leucemie aigue lymphoblastique en remission : halo peri- 
papillaire blanchatre et hemorragies peripapillaires. 


indispensable car 30 a 50 % des patients developpent 
un lymphome systemique, surtout en cas de forme a 
grandes cellules ou Ton peut retrouver une atteinte pal- 
pebrale (67 %), une atteinte orbitaire (35 %), une atteinte 
conjonctivale (20 %). Les lymphomes orbitaires se deve- 
loppent souvent en retrobulbaire et en superieur [1]. Les 
lymphomes non hodgkiniens parasinusiens peuvent 
comprimer precocement les nerfs optiques. Sur le scan- 
ner, le lymphome apparait comme une masse homo- 
gene, a bords reguliers, qui repousse le globe et infiltre la 
graisse sans erosion osseuse. En cas de developpement 
posterieur, la tumeur peut entourer le nerf. La neuropa- 
thie optique complique essentiellement un lymphome 
systemique avec atteinte du systeme nerveux central. 

Le lymphome oculo-cerebral est volontiers revele par 
un tableau d'uveite bilaterale a debut tardif avec hyalite 
et depots jaunatres retiniens. Dans ces formes une infil- 
tration du nerf optique peut survenir au cours de revo- 
lution parfois en phase de remission [5]. Une vitrectomie 
diagnostique permet de mettre en evidence les cellules 
tumorales essentiellement grands lymphocytes B et 
doser l'interleukine 10 (IL-10) plus elevee que l'IL-6. 


Metastases 

Le nerf optique peut etre comprime par une metastase 
orbitaire ou infiltre par une metastase de la papille le 
plus souvent, associee alors a une metastase choroi- 
dienne peripapillaire. Les metastases isolees du nerf 
optique restent exceptionnelles. 

Metastases orbitaires 

Elies peuvent etre uniques ou multiples, uni- ou bila- 
terales, associees ou non a des lesions intraoculaires 
(atteinte de l'uvee richement vascularisee). Les metastases 
orbitaires represented 8,1 % des tumeurs orbitaires et sont 
revelatrices dans 25 % des cas, souvent associees a des 
metastases pulmonaires. Toutes les structures orbitaires 
peuvent etre atteintes (os, muscle, glande lacrymale. . .). 

Clinique : le diagnostic repose sur un faisceau d'ar- 
guments, soit le contexte clinique (cancer connu), une 
evolution rapide, 1' association a une exophtalmie irre- 
ductible ou une enophtalmie (sein, poumon, estomac, 
thyroi'de), une diplopie, des troubles oculomoteurs, 
un ptosis, une inflammation (chemosis, ery theme pal- 
pebral), une atteinte du trijumeau ou d'autres nerfs cra- 
niens (III, IV, VI) (figure 8.29). 

Evolution : la survie est de l'ordre de l'annee. 
L'etiologie du cancer primitif n'est retrouvee que dans 
environ 40 % des cas. Chez l'adulte, les etiologies sont 
dominees par le cancer du sein chez la femme (42 %) et le 
cancer bronchopulmonaire chez l'homme (11 %), puis les 
tumeurs de la prostate (8,3 %), melanome cutane (5,2 %), 
gastro-intestinales (4,4 %), renales (3,2 %), thyroi'de... 
Chez l'enfant, on retrouve le neuroblastome, le sarcome 
d'Ewing, le nephroblastome, le medulloblastome. 

Metastases papillaires 

Les tumeurs secondaires du nerf optique sont plus fre- 
quentes que les tumeurs primitives, l'envahissement se 
produisant le plus souvent a travers la lame criblee a 
partir d'une tumeur intraoculaire [12]. 

Rares, les metastases de la papille represented envi- 
ron 5 % des metastases intraoculaires. Pathologie de 
l'adulte (age moyen de decouverte : 55 ans), elle touche 
plus souvent les femmes (80 %). Le cancer primitif 



0 Figure 8.29 Metastase d un cancer du sein. 

a. Metastase du nerf optique. Infiltration du nerf optique. Sur le plan clinique , baisse visuelle a 1 /1 0 e avec des douleurs peri-oculaires. Au fond 
d'oeil : saillie papillaire entouree d'hemorragies, avec hemorragies retiniennes a distance. 

b. Aspect 3 mois plus tard apres une chimiotherapie : atrophie optique. Acuite visuelle = 0. 
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II. De la retine au cortex 


retrouve dans environ 40 % des cas est un cancer du 
sein; il peut egalement s'agir d'un cancer du poumon 
(27 %), du rein, de la prostate, de l'intestin ou encore un 
melanome. Dans 20 % des cas, le primitif reste inconnu. 
Le pronostic est pejoratif puisque le delai moyen de sur- 
vie est de 13 mois (figure 8.29a et b). 

L'atteinte est exceptionnellement bilaterale. 

La papille est oedemateuse avec souvent un aspect de 
masse blanc jaunatre mal limitee. La compression vei- 
neuse peut provoquer une occlusion de la veine centrale 
de la retine. En cas de necrose tumorale, une hemorragie 
peut survenir dans le nerf optique. Des metastases cho- 
roidiennes, masses blanc jaunatre sous-retiniennes sur- 
montees de decollement sereux retinien, sont associees 
dans 75 % des cas [5]. 

Carcinomatose meningee 

Manifestation tardive des cancers, surtout du sein 
et du poumon, elle est volontiers associee a l'atteinte 
de plusieurs nerfs craniens. Les nerfs le plus souvent 
atteints sont les nerfs oculomoteurs VI et III puis le nerf 
facial, le trijumeau, l'acoustique. L'infiltration du nerf 
optique par proliferation de cellules malignes dans 
l'espace sous-arachnoi’dien complique les meningites 
carcinomateuses dans 15 % des cas au moins. Quand la 
proliferation cellulaire s'etend autour du nerf optique, 
un mecanisme compressif peut s'ajouter [5]. La baisse 
de vision peut etre isolee cliniquement ou associee aux 
signes de meningite carcinomateuse. Elle peut surve- 
nir brutalement, etre uni- ou bilaterale et conduire a la 
cecite en quelques jours. II faut souvent renouveler la 
ponction lombaire pour retrouver les cellules carcino- 
mateuses. L'IRM montre un elargissement et une prise 
de contraste du nerf optique. Le traitement repose sur 
la chimiotherapie. 

Le pronostic reste tres sombre. 

• Infiltrations non tumorales 

Sarcoidose 

La sarcoidose est responsable de diverses atteintes du 
nerf optique : nevrite optique anterieure ou posterieure, 
compression ou infiltration par un granulome non 


caseeux, neuropathie ischemique. L'atteinte peut etre 
uni- ou bilaterale dans un tableau inflammatoire intrao- 
culaire ou une neurosarcoi'dose. Au fond d'oeil, l'eleva- 
tion de la papille peut etre sectorielle avec nodule blanc 
jaunatre. II existe volontiers une dilatation des vaisseaux 
de la tete du nerf optique et parfois des hemorragies peri- 
papillaires. La cortico-dependance d'une nevrite optique 
doit faire suspecter et eliminer une sarcoidose [5]. 

Tuberculose 

La tuberculose peut provoquer une papillite. Quelques 
cas d'infiltrations des voies visuelles anterieures avec 
tuberculome sont rapportes dans la litterature au cours 
de meningites tuberculeuses. Des infiltrations directes 
du nerf optique par Cryptococcus neoformans ont egale- 
ment ete retrouvees chez des patients ay ant une menin- 
gite a cryptocoque au cours du Sida [5]. 
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Neuropathies optiques traumatiques 

C. Cochard 


Les etudes relatent qu'une neuropathie optique trauma- 
tique survient dans 0,5 a 5 % des traumatismes craniens 
(TC), et jusqu'a 10 % des patients avec des fractures cra- 
niofaciales. Une neuropathie optique traumatique peut 
survenir en cas de traumatisme violent cephalique mais 
se rencontre aussi dans des chocs minimes en particu- 
lars faciaux. Les patients sont le plus souvent de jeunes 
hommes victimes d'accidents de la voie publique (voi- 
ture, velo...) [1]. 

Le nerf optique presente quatre portions entre l'oeil et 
le chiasma : intraoculaire, intra-orbitaire, intracanalaire 
et intracranienne (figures 8.30 et 8.31). Une lesion d'une 
de ces quatre portions donne une neuropathie optique 


traumatique; plus l'atteinte est proche de l'oeil, plus 
l'atrophie optique est precoce. Le mecanisme du trau- 
matisme, direct ou indirect, et les differences de vascu- 
larisation et de proximite avec les structures osseuses 
orbitaires entre ces quatre portions expliquent les diffe- 
rents tableaux cliniques [2]. 

Le diagnostic est avant tout clinique et peut etre 
retarde, notamment en cas de trouble de la vigilance 
associe. II existe une baisse d'acuite visuelle homolate- 
rale pouvant aller jusqu'a la cecite. L'examen clinique 
retrouve un deficit pupillaire afferent homolateral rela- 
tif (signe de Marcus-Gunn), en dehors d'atteintes bilate- 
rales ou de traumatisme neurologique associe [3]. 
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Chapitre 8. Neuropathies optiques 



Intracanalaire 

0 Figure 8.30 Vue sagittate des portions intra-orbitaire, intra- 
canalaire et intracranienne du nerf optique. 



0 Figure 8.31 IRM T1 : coupe sagittate permettant de visuali- 
ser les differentes portions du nerf optique. 


L'atteinte du champ visuel est variable mais typique- 
ment unilateral, plus ou moins etendue jusqu'a l'am- 
putation du champ visuel, sans respect du meridien 
vertical, l'apex du deficit est tourne vers la tache aveugle 
(aspect en «eventail» ; figure 8.32a). 


Tableaux cliniques 

En fonction de la localisation de l'atteinte et du mecanisme, 
on distingue trois tableaux : l'avulsion du nerf optique, le 
traumatisme direct et le choc indirect ou contusion. 

• Avulsion du nerf optique 

Forme la plus rare de traumatisme du nerf optique, elle 
correspond a une separation totale ou partielle du nerf a 
la base du globe oculaire. Elle peut etre liee a une plaie 


penetrante de type arrachement, section (par exemple 
par arme blanche, balles, eclats d'obus, club de golf, etc.) 
au niveau de la lame criblee [1], mais le plus souvent elle 
est due a un traumatisme sans plaie (rotation ou depla- 
cement anterieur brutal du globe oculaire). L'avulsion 
totale provoque une cecite immediate complete et defini- 
tive. La pupille est en mydriase areactive. Le fond d'oeil, 
souvent masque par une hemorragie intravitreenne, 
montre la lame criblee dechiree, une separation totale 
entre vitre, retine d'une part et disque optique d'autre 
part et une interruption de la circulation retinienne. Plus 
tard, le trou est comble par du tissu glial. 

L'avulsion partielle se traduit par une amputation 
immediate du champ visuel avec une baisse d'acuite 
visuelle variable. Le fond d'oeil retrouve une depression 
segmentaire de la papille, bordee par des hemorragies 
peri- ou prepapillaires, et parfois une rupture choro’i- 
dienne concentrique a la papille. A l'angiographie, le 
segment deprime de la papille reste sombre; il existe 
une hypoperfusion segmentaire [4]. 

Le scanner montre le deplacement du nerf optique 
dans l'orbite et son detachement du globe et l'echogra- 
phie B une diminution du signal de la tete du nerf, avec 
un recul de la lame criblee par rapport a la sclere et des 
echos supplementaires en arriere correspondant au nerf 
optique. 

• Neuropathie optique 

liee a un traumatisme direct 

La blessure du nerf optique ou de sa gaine est liee a la 
penetration orbitaire par un objet plus ou moins pointu 
(arme blanche, aiguille), un corps etranger ou encore par 
des esquilles osseuses lors des fractures orbitaires et du 
canal optique. 

Si le nerf est blesse en avant de l'entree de l'artere cen- 
trale de la retine, la perte visuelle est immediate dans 
un tableau d'occlusion de l'artere centrale de la retine. 
S'il est blesse en arriere, le fond d'oeil peut montrer un 
oedeme papillaire par blocage du flux axonal. A distance 
survient une paleur papillaire (figure 8.32b). Le pronos- 
tic est pauvre mais quelques cas d'amelioration visuelle 
secondaire ont ete decrits. 

On en rapproche les lesions directes du nerf optique 
ou de sa gaine lors d'anesthesies retrobulbaires [5] et 
apres chirurgie endonasale (ethmoi'dectomies poste- 
rieures), par effraction du mur lateral a proximite de 
l'apex orbitaire. En cas d'emphyseme ou d'hematome 
intra-orbitaire apres chirurgie endonasale, un examen 
oculaire soigneux est indispensable. Le scanner elimine 
l'existence d'un hematome compressif a evacuer [6]. 

• Neuropathie optique par choc indirect 
ou contusion du nerf optique 

C'est le mecanisme le plus frequent. Elle survient parfois 
apres un traumatisme orbitaire minime. II n'existe pas 
de correlation parfaite entre l'imagerie et la clinique. La 
neuropathie est le plus souvent ipsilaterale au trauma- 
tisme qui touche generalement la region sus-orbitaire 
externe ou orbitomalaire [7]. II peut exister un intervalle 
libre avec baisse d'acuite visuelle secondaire quelques 
jours ou semaines apres le choc. Le fond d'oeil est le 
plus souvent normal au debut, puis apparait une paleur 
papillaire et une perte des fibres apres 3 a 8 semaines 
confirmee sur les mesures du RNFL en OCT. 
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II. De la retine au cortex 



0 Figure 8.32 jeune homme de 22 ans : traumatisme cranien a la suite d'un accident de la voie publique avec perte de connaissance. 

a. Baisse de I'acuite visuelle de I'oeil gauche constatee au reveil : compte les doigts a 50 cm. DPAR gauche avec FO normal. Le champ visuel 
de Coldmann retrouve une amputation nasale incluant le point de fixation. 

b. Fond d'oeil gauche 3 mois plus tard alors que I'acuite visuelle est inchangee. 

c. Images du scanner avec des coupes en fenetre osseuse : fracture du canal optique gauche avec esq ui lies osseuses (en vert). 

d-f. Images IRM sequence T2 en coupes corona le (d) et axiale (e, f) qui retrouvent une section partielle du nerf optique en hypersignal T2 en 
regard de la fracture (fleche verte). 


L'atteinte est souvent localisee dans la portion cana- 
laire ou la vascularisation est terminale. Le mecanisme 
incrimine est la transmission d'une onde de choc entre 
le visage ou le crane et le fond de l'orbite [8]. La defor- 
mation du cadre osseux orbitaire dans certains trauma- 
tismes craniens pourrait suffire a induire la neuropathie 
optique. 


L'atteinte immediate correspondrait a une dechirure 
du nerf lui-meme ou de sa gaine avec un hematome, une 
contusion, voire une necrose du nerf. L'atteinte secon- 
daire serait liee a une ischemie par compression vascu- 
laire liee a un oedeme dans le canal optique inextensible. 
La fixite du nerf dans sa portion intracanalaire s'oppose 
a sa mobilite intracranienne et intra-orbitaire. 
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Chapitre 8. Neuropathies optiques 


Tableau 8.10 

Differents types de neuropathies optiques traumatiques d'apres Chan [ 2 ] 


Type d'atteinte 

Pathogenie 

Signes diniques 

Prise en charge 

Directe 

• Plaie directe du NO avec section 
complete ou non 

• Contusion NO 

• Compression par hemorragie ou 
corps etranger 

• BAV initiale variable, aggravation frequente 
secondaire 

• « Syndrome des loges» orbitaire lie a une 
hemorragie 

• Elargissement de la gaine du NO sur 
l'imagerie 

• Exerese chirurgicale d'un 
corps etranger 

• Canthotomie externe et 
cantholyse pour drainer un 
hematome sous-perioste 

• Fenestration de la gaine du 
NO si hematome dans la gaine 
confirmee par IRM 

Indirecte 

anterieure 

• Rare 

• Rotation brutale et deplacement 
anterieur du globe 

• Choc au niveau de la lame criblee 

• Hemorragie prepapillaire intravitreenne 

• Avulsion partielle ou totale de la tete du NO 

• OACR, congestion veineuse, oedeme 
papillaire et/ou retinien 

Verifier absence de rupture 
du globe ou arrachement 
musculaire 

Indirecte 

posterieure 

• Traumatisme frontal ou 
mediofacial 

• Cause la plus frequente de NO 
traumatique 

• BAV immediate le plus souvent, mais 
atteinte retardee ou progressive possible 

• DPAR 

• Dyschromatopsie, FO normal initialement 

• Atteinte CV variable 

• Perte de conscience initiale et fractures 
faciales frequentes 

• Severite de la NO non correlee a la fracture 
du canal optique sur imagerie 


Chiasmatique 

Traumatisme cranien severe ou 
traction sur les globes oculaires 

• Acuite visuelle centrale parfois normale 
deficit du CV variable 

• Anosmie, diabete insipide, trouble endocrinien 

• Fracture de la base du crane 

• Deficit neurologique 

• Traitement neurochirurgical 
selon atteinte intracranienne 

• Pas de traitement de la 
neuropathie optique 


BAV : baisse de I'acuite visuelle; CV : champ visuel; DPAR : deficit pupillaire afferent relatif; FO : fond d'oeil; NO : nerf optique; OACR : occlusion de I'artere 
centrale de la retine. 


L'acuite visuelle est le meilleur indicateur de I'acuite 
visuelle finale. Les autres facteurs de mauvais pronostic 
sont le trouble de conscience initial, l'absence de remon- 
tee d'acuite visuelle apres 48 heures, la presence d'une 
fracture du canal optique sur l'imagerie, l'absence pro- 
longee de reponse aux PEV (tableau 8.10) [8-11]. 

Bilan d'imagerie 

Le scanner cerebral et orbitaire (avec des cliches en 
fenetres osseuses, coupes fines, multiplans), est le meil- 
leur examen pour visualiser les anomalies osseuses, en 
particulier les fractures du canal orbitaire qui sont de 
mauvais pronostic (figure 8.32c). L'IRM visualise mieux 
les tissus mous et une anomalie de signal du nerf optique 
(figure 8.32d a f) sera recherchee ; elle est parfois deman- 
dee apres avoir elimine la presence d'un corps etranger 
metallique. L'angiographie, voire une echographie B, 
peut etre utile. Les PEV confirment l'atteinte du nerf 
optique et ont un interet medico-legal et pronostique [7]. 

Prise en charge des neuropathies 
optiques traumatiques 

Elle est difficile et controversee, car aucun traitement n'a 
fait la preuve de son efficacite. 

La surveillance est preconisee dans les atteintes 
moderees [7], en raison de la possibility de recupera- 
tions spontanees. 

Les bolus intraveineux de methylprednisolone relayes 
par de la cortisone per os selon le protocole applique aux 
traumatismes medullaires [2] ont ete etudies dans 1 'inter- 


national optic nerve trauma study (IONTS) et n'ont pas fait 
la preuve de leur efficacite ; de plus, ils sont contre-indi- 
ques en cas de traumatisme cranien grave ou de plaie 
oculaire, car ils font courir un risque infectieux [8, 11]. 

Pour certains cependant, la corticotherapie « mega- 
doses » pendant 24 a 72 heures reste indiquee en cas 
de contusion ou baisse progressive d'acuite visuelle et 
apres discussion avec le patient. Elle doit etre arretee en 
l'absence d' amelioration visuelle rapide. 

Le traitement chirurgical est une decompression cana- 
laire; son indication associee ou non a la corticotherapie 
reste controversee. Les espoirs therapeutiques actuels 
reposent sur la neuroprotection et la lutte contre l'apoptose. 
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II. De la retine au cortex 


Neuropathies optiques glaucomateuses 

C. Lamirel 


Traditionnellement, le glaucome n'est pas enseigne 
dans le cadre de la neuro-ophtalmologie et il consti- 
tue une surspecialite de l'ophtalmologie a lui seul [1]. 
Dans la pratique, le glaucome fait partie des dia- 
gnostics differentiels de toute neuropathie optique 
quelle que soit la pression intra-oculaire (PIO). 
D'une part, le glaucome est la neuropathie optique 
la plus frequente et la premiere cause de cecite irre- 
versible dans le monde ; sa prevalence est variable : 
1,4 % dans la population asiatique, 2,1 % dans la 
population caucasienne et augmente jusqu'a 4,2 % 
dans la population noire. D'autre part, c'est Tune 
des rares neuropathies optiques qui beneficie d'un 
traitement specifique et en son absence, l'atteinte 
glaucomateuse va se poursuivre insidieusement. Le 
glaucome est une pathologie chronique et il n'est 
pas rare qu'une autre neuropathie optique puisse s'y 
associer ; le clinicien devra savoir faire la part des 
choses. Enfin une hypertonie oculaire (HTO) peut 
venir compliquer la prise en charge d'une neuropa- 
thie optique non glaucomateuse, en particulier apres 
un traitement corticoide. 


Definition 

Il n'y a pas de definition standard du glaucome, car ce 
terme regroupe des tableaux cliniques tres differents. 
Une definition possible est celle d'une neuropathie 
optique le plus souvent progressive qui se mani- 
feste par des anomalies caracteristiques de la papille 
optique et du champ visuel [2]. Il faut remarquer que 
l'HTO ne fait pas partie de la definition du glaucome 
meme si elle en est le principal facteur de risque et 
un point d'appel important. Le clinicien devra recon- 
naitre la neuropathie optique glaucomateuse quelle 
que soit la PIO, car d'authentiques glaucomes sur- 
viennent alors que la PIO est normale et beaucoup de 
glaucomes a PIO elevee n'ont pas d'HTO au moment 
du diagnostic. Plus rarement, une neuropathie non 
glaucomateuse va pouvoir survenir au decours d'une 
hypertonie. Ainsi devant un tableau complexe, il faut 
raisonner a partir de la neuropathie optique et inde- 
pendamment de la PIO. Ce n'est que dans un deu- 
xieme temps qu'on recherchera tous les facteurs de 
risque, les signes cliniques et paracliniques orientant 
vers un glaucome : PIO, cornee fine, angle iridocor- 
neen etroit, etc. 


Presentation clinique 

On peut reconnaitre au glaucome trois grandes caracte- 
ristiques. 

L'atteinte visuelle est fasciculaire et elle epargne 
l'acuite visuelle, la vision des couleurs et le seuil 


foveolaire jusqu'aux stades tres avances de la mala- 
die. De ce fait, les patients sont longtemps asymp- 
tomatiques jusqu'a ce que le scotome s'etende dans 
la partie tres centrale de la vision pouvant alors pro- 
voquer une decouverte «brutale» du deficit visuel 
pourtant present depuis des annees. Le deficit du 
champ visuel commence volontiers en nasal realisant 
un « ressaut nasal » qui va s'etendre pour former un 
deficit arciforme. Le scotome va ensuite progresser 
vers le point de fixation et vers la peripherie du 
champ visuel. Meme lors d'un deficit altitudinal 
etendu, l'acuite visuelle, la vision des couleurs et le 
seuil foveolaire seront normaux (figure 8.33). Ces 
trois elements ne vont commencer a baisser que 
lorsque les scotomes encadrent le point de fixation 
sur les quatre quadrants d'un champ visuel dans 
les 10° centraux. Cette atteinte n'est pas specifique 
du glaucome. La neuropathie optique secondaire a 
l'oedeme de stase chronique, les drusen papillaires et 
les neuropathies optiques ischemiques aigues non 
arteritiques peuvent egalement donner un deficit 
altitudinal ou fasciculaire avec epargne relative de 
l'acuite visuelle, du seuil foveolaire et de la vision des 
couleurs. Mais l'histoire clinique et l'aspect de la tete 
du nerf optique permettent de redresser le diagnos- 
tic (tableau 8.11). Une occlusion de branche de l'ar- 
tere centrale de la retine peut donner le meme type 
d'atteinte altitudinale du champ visuel et c'est l'OCT 
maculaire qui permettra de faire le diagnostic lorsque 
celui-ci n'a pu etre fait a la phase aigue. 

L'aspect excave de la papille va egalement orienter le 
diagnostic. L'evaluation de la tete du nerf optique est bien 
decrite dans les ouvrages consacres aux glaucomes et 
sera realisee apres dilatation pupillaire (figure 8.34) [3]. 
Il faut d'abord mesurer la taille de la papille. Dans le 
cas des petites papilles (diametre vertical = 1,5 mm), 
l'excavation glaucomateuse n'apparaitra qu'a un stade 
avance. Une petite excavation sur une petite papille doit 
deja faire suspecter un glaucome si l'atteinte visuelle et 
l'histoire clinique sont compatibles. A l'inverse, la pre- 
sence d'une grande excavation sur une grande papille 
n'est pas forcement pathologique (diametre verti- 
cal = 2,2 mm). L'excavation papillaire est parfois difficile 
a reconnaitre dans les papilles des myopes forts et dans 
les grandes diversions papillaires. Il faut ensuite evaluer 
la part respective de la paleur et de l'excavation : dans le 
glaucome, l'anneau neuroretinien restant est bien colore, 
alors qu'il est classiquement pale dans les autres causes 
de neuropathie optique. Cette difference n'est pas tou- 
jour s facile a detecter lorsque l'excavation est en pente 
douce en particulier dans les glaucomes a pression nor- 
male des sujets ages. L'existence d'une hemorragie du 
bord neuroretinien est un aspect tres evocateur d'une 
neuropathie optique glaucomateuse, elle est meme 
plus frequente dans le glaucome a pression normale. 
La position du scotome doit correspondre a la localisa- 
tion de l'atteinte de la papille ou de la couche des fibres 
optiques et une dissociation importante entre structure 
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Chapitre 8. Neuropathies optiques 
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0 Figure 8.33 Exemple de champ visuel et de papille dans le cadre d'une neuropathie glaucomateuse. 

a. Champ visuel d'un oeil droit glaucomateux correspondent a la papille en b. En haut, le champ visuel des 24° centraux montre un deficit 
altitudinal superieur absolu et un ressaut nasal inferieur. Malgre une atteinte majeure, le seuil foveolaire est normal. En bas, le champ visuel 
des 10° centraux montre que le deficit altitudinal superieur affleure le point de fixation. La PIO prise a I'air etait normale (16 mmHg), ce 
qui a fait errer le diagnostic. Prise a I'aplanation le meme jour ; la PIO etait de 23 mmHg pour une pachymetrie corneenne fine de 470 ym. 

b. La papille droite correspondante montre une excavation glaucomateuse typique avec perte de I'anneau neuroretinien en temporal supe- 
rieur et inferieur. L'anneau neuroretinien restant en nasal est bien colore et il existe une hemorragie peripapillaire en nasal superieur. 


et fonction doit faire evoquer une atteinte non glauco- 
mateuse. Enfin, il faut savoir que certaines neuropathies 
optiques non glaucoma teuses vont pouvoir s 'excaver 
(tableau 8.12), mais generalement dans ces situations, la 
paleur papillaire associee, l'histoire clinique et l'atteinte 
visuelle permettent de les differencier d'un glaucome. 

Le glaucome est une neuropathie optique progres- 
sive et meme lentement progressive en dehors des 
glaucomes aigus. Si les caracteristiques precedentes 
ne permettent pas de clairement poser le diagnostic 
de glaucome, il peut etre utile de suivre le patient et 
de repeter le champ visuel pour voir si le deficit visuel 
progresse (par exemple tous les 4 mois les 2 premieres 
annees, puis tous les 6 mois pendant encore 3 ans). Si 
le bilan de neuropathie optique non glaucomateuse est 
negatif (en particulier s'il a elimine une cause compres- 
sive) et que le deficit progresse, un glaucome doit etre 
soupgonne (figure 8.34). Si apres 5 ans de suivi sans 
traitement, il n'y a pas eu de progression detectee, il ne 
s'agit probablement pas d'un glaucome (ou alors il est 
a progression lente) et la surveillance peut etre allegee 
tous les ans ou tous les 2 ans. Cette attitude n'est bien 
sur possible que si le deficit visuel est leger ou modere et 
a distance du point de fixation ; dans le cas contraire, un 
traitement hypotonisant pourra etre propose d'emblee. 

Bilan 

Si l'atteinte visuelle ou l'aspect de la papille evoquent 
un glaucome, le bilan devra rechercher une explication 
possible a ce glaucome. L'interrogatoire devra recher- 
cher des antecedents familiaux de glaucome, un traite- 
ment prolonge ou frequent par corticoi’des. Le clinicien 
devra particulierement rechercher en lampe a fente une 
dispersion pigmentaire (pigment sur l'endothelium 


et transillumination irienne) et des signes de pseudo- 
exfoliation capsulaire (PEC) sur le bord de la pupille et 
apres dilatation pupillaire, sur la face anterieure du cris- 
tallin ou d'un implant intra-oculaire. La PIO devra etre 
mesuree au tonometre de Goldmann et pas seulement 
au tonometre a I'air car des differences importantes 
sont possibles. Elle sera mesuree a chaque consultation 
(et si possible a differents moments de la journee) pour 
detecter un pic d'HTO. Au mieux une courbe diurne de 
la PIO sera obtenue. La gonioscopie sera realisee syste- 
matiquement et pas seulement si la chambre anterieure 
parait etroite. Elle peut reveler un iris plateau, une dis- 
persion pigmentaire, une ligne de Sampaolesi dans la 
PEC. La pachymetrie corneenne est indispensable a la 
comprehension de la pression mesuree au tonometre de 
Goldmann. L' Ocular Response Analyser peut completer le 
bilan de la biomecanique de la cornee par la mesure de 
son hysteresis souvent inferieur a 10 dans le glaucome a 
pression normale. L'echographie ultra-haute frequence 
(ultrabiomicroscopie ou UBM) est surtout utile quand 
la gonioscopie est difficile ou pour documenter l'ana- 
tomie de l'angle iridocorneen. Les retinophotographies 
de la papille permettent de detecter plus frequemment 
les hemorragies du bord neuroretinien assez specifiques 
du glaucome, et facilitent la surveillance de l'excavation 
papillaire. Le champ visuel et l'OCT de la couche des 
fibres optiques seront repetes sur la meme machine pour 
pouvoir comparer les examens. S'ils sont disponibles, 
les logiciels d'analyse automatique de la progression 
sont une aide precieuse pour detecter et mesurer une 
progression dans le temps du deficit du champ visuel 
ou de l'amincissement de la RNFL. 

En cas de suspicion de glaucome a pression normale, 
le bilan neuro-ophtalmologique devra eliminer les 
autres causes de neuropathie optique et en particulier 
une compression des voies visuelles. 
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II. De la retine au cortex 


Tableau 8.11 

Principaux diagnostics differentials des atteintes visuelles predominant en peripherie du champ visuel et epargnant I'acuite 
visuelle, le seuil foveolaire et la vision des couleurs 


Etiologie 

Elements discriminants 

Glaucome 

• Excavation papillaire 

• Hemorragie papillaire 

• Progression lente 

CEdeme papillaire chronique de 
stase 

• CEdeme papillaire chronique 

• Progression lente 

Drusen papillaire 

• Atteinte tres peripherique en doigt de gant 

• Pas de progression ou progression par a-coups 

• Drusen visibles en autofluorescence, OCT papillaire, ou echographie oculaire 

Neuropathie optique ischemique 
anterieure aigue non arteritique 

• Dans les formes altitudinales 

• CEdeme papillaire a la phase aigue 

• Petite papille pleine a risque 

• Paleur, pas d'excavation 

• Stabilite de la vision apres la disparition de I'oedeme 

Neuropathie optique ischemique 
anterieure par hypovolemie 
(shock-induced optic neuropathy) 

• Contexte de reanimation, coma, chirurgie lourde avec perte sanguine importante 

• CEdeme papillaire a la phase aigue 

• Encoche tres localisee du bord neuroretinien a la phase sequellaire 

• Absence de progression 

Occlusion de branche de I'artere 
centrale de la retine 

• Apparition brutale 

• CEdeme ischemique blanc de la retine a la phase aigue 

• Pas de progression 

• OCT maculaire a la phase sequellaire : perte de la lamination normale des couches de la retine interne 

Retinite pigmentaire 

• Hemeralopie 

• Antecedents familiaux 

• Osteoblastes en peripherie retinienne 

• Diminution du calibre des vaisseaux 

Anorganique 

• Contexte clinique 

• Mauvaise fiabilite des champs visuels 

• Dissociation entre I'atteinte du champ visuel et la normalite du bilan neuro-ophtalmologique 


Deviation i 
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■ ■ tt £ - 
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Taux de progression: -2.6 ± 1 .0 %/annee (95 % confiance) 
Pente significative a P < 0.1 % 


5 annees 


b 


) Figure 8.34 Exemple de champ visuel et de papille dans le cadre d'une neuropathie glaucomateuse associee a une dysversion 
papillaire. 

a. Papille droite glaucomateuse correspondant au champ visuel en b. La dysversion importante et I'atrophie peripapillaire empechent la 
reconnaissance d'une excavation papillaire. 

b. Champ visuel correspondant. En haut a gauche , le champ visuel initial montre un deficit arciforme inferieur qui s'est etendu vers la papille 
et vers le point de fixation comme on peutle voir sur le champ visuel final presente en haut a droite. En bas, /'analyse de progression du CV 
montre une degradation lentement progressive du champ visuel permettant de porter le diagnostic de glaucome a pression normale chez 
cette patiente avec une PIO moyenne de 1 6 mmHg avec une pachymetrie corneenne de 540 \ xm. L'introduction d'un traitement hypotonisant 
par analogue des prostaglandines (tete de fleche) a permis de stabiliser le glaucome. 
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Chapitre 8. Neuropathies optiques 


Tableau 8.12 

Principales neuropathies optiques avec excavation 
papillaire pathologique 

• Glaucome 

• Neuropathie optique hereditaire de Leber et atrophie optique 
dominante 

• Neuropathie optique ischemique anterieure aigue arteritique 

• Neuropathie optique ischemique anterieure par hypovolemie 
(shock-induced optic neuropathy) 

• Compression du nerf optique 

• Neuropathie optique toxique : ethambutol, methanol, 
ethylene glycol 

• Neuropathie optique traumatique 

• Neuropathie optique radique 

• Neuropathies optiques inflammatoires severes notamment 
associees a la neuromyelite optique de Devic 


Prise en charge 

Le traitement consiste a baisser la PIO de -20 % en cas 
de glaucome a pression elevee et de -30 % en cas de 
glaucome a pression normale. Les collyres betablo- 
quants seront evites dans les glaucomes a pression 
normale, ou s'il existe un doute ou une association 
avec une neuropathie optique ischemique [4]. En cas 
d'HTO mesuree a plusieurs reprises et non expliquee 
par la pachymetrie corneenne chez un patient deja por- 


teur d'une neuropathie optique non glaucomateuse, il 
semble raisonnable de traiter sans attendre une atteinte 
glaucomateuse qui sera plus difficile a detecter dans ce 
contexte. 

II faudra ensuite surveiller la bonne tolerance et l'ob- 
servance du traitement ainsi que son efficacite pression- 
nelle et surtout verifier 1' absence de progression des 
deficits visuels sous traitement. Elle sera rapprochee les 
2 premieres annees (tous les 4 mois environs), ce qui per- 
met de detecter les progressions rapides (superieures ou 
egales a une perte de 2 dB par an). Elle peut etre ensuite 
allegee a tous les 6 mois pour detecter des progressions 
plus lentes. La surveillance de l'epaisseur de la RNFL en 
OCT peut etre utile mais elle ne doit pas se substituer a 
la surveillance campimetrique. 
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Chapitre 9 


Atteintes chiasmatiques 
et retrochiasmatiques 

M.-C. Gaumond 


Le chiasma et les voies visuelles retrochiasmatiques font 
partie du systeme visuel afferent qui conduit l'informa- 
tion visuelle de la retine au lobe occipital. Toute atteinte le 
long de ce systeme se traduit sur le plan fonctionnel par 
une baisse visuelle et/ ou une atteinte campimetrique. 

Au cours des atteintes chiasmatiques, une baisse visuelle 
variable et progressive est la plus habituelle. L'atteinte 
campimetrique hemianopsique bitemporale, une patho- 
logie endocrinienne associee orientent le diagnostic etio- 
logique qui repose sur l'etude neuroradiologique par 
imagerie par resonance magnetique (IRM). Les etiologies 
tumorales compressives sont les plus frequentes. 

Les voies retrochiasmatiques sont constitutes de 
chaque cote par la bandelette optique, le corps geni- 
cule lateral, les radiations optiques et le cortex visuel 
occipital. Le plus souvent, l'acuite visuelle est conser- 
vee, l'atteinte campimetrique a type d'hemianopsie 
laterale homonyme est au premier plan; d'autres 
troubles neurovisuels peuvent s'y associer. Les prin- 
cipals causes sont dominees par la pathologie vascu- 
laire cerebrale. 

L'etude du champ visuel, statique ou cinetique, est 
une premiere etape diagnostique essentielle, permettant 
de localiser la lesion sur le parcours des voies visuelles. 
Sa repetition dans le temps permet d'evaluer la progres- 
sion d'un processus pathologique et/ ou la reponse a un 
traitement [1, 2]. 

Deux elements sont essentiels dans l'interpretation 
des atteintes campimetriques chiasmatiques et retro- 
chiasmatiques : 

• le respect du meridien vertical (hemianopsie) est en lien 
avec la decussation chiasmatique des faisceaux d'axones 
issus de la retine nasale et de la retine temporale ; 

• la congruence des atteintes campimetriques, c'est-a- 
dire la symetrie entre les atteintes des deux yeux, qui est 
d'autant plus marquee que la lesion est plus posterieure 
(figure 9.1). 

Atteintes chiasmatiques 

• Symptomes 

La gene visuelle est progressive, insidieuse, souvent 
bilaterale mais asymetrique, a type de vision floue, de 
difficultes a la lecture ou de gene pour la realisation 


des taches de pres, due a un scotome de post-fixation 
(figure 9.2a) ou glissement des deux hemichamps 
nasaux (figure 9.2b). Beaucoup plus rarement, la symp- 
tomatologie est aigue : baisse visuelle unilateral, qui 
peut s'associer a un ptosis, une diplopie, une anisoco- 
rie. Dans ce cas, il est licite de suspecter la presence 
d'une masse rapidement expansive, d'autant plus s'il 
existe des cephalees associees (apoplexie hypophy- 
saire, urgence vitale). 

• Signes d'examen 

L'atteinte campimetrique domine l'examen clinique. 
Typiquement, il s'agit d'une hemianopsie bitemporale 
respectant le meridien vertical (figure 9.3) ; les atteintes 
incompletes et asymetriques sont frequentes. 

Le type de l'atteinte peut etre influence par la situa- 
tion anatomique du chiasma (qui peut etre en position 
plus ou moins anterieure), ainsi que par la situation de 



0 Figure 9.1 Deficits campimetriques par atteinte chiasma- 
tique. 

A : hemianopsie bitemporale par lesion du corps du chiasma; B : sco- 
tome jonctionnel de Traquair, lesion de I'angle anterieur du chiasma 
(atteinte du nerf optique homolateral et deficit temporal superieur 
controlateral); C : lesion affectant les fibres centrales qui croisent a 
la partie posterieure , deficit paracentral bitemporal; D : hemianopsie 
laterale homonyme gauche incongruente liee a une lesion de la ban- 
delette optique; E : lesion laterochiasmatique realisant une atteinte 
combinee du nerf optique homolateral et du chiasma. 
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II. De la retine au cortex 
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0 Figure 9.2 Symptomes visuels lies a une hemianopsie bitemporale. 

a. Scotome de post-fixation. Les objets en arriere du point H ne sont pas vus. 

b. Glissement des hemichamps nasaux. En haut, patient normal; il existe un chevauchement des champs visuels qui permet une vision bino- 
culaire stable. Au milieu , en cas d'hemianopsie bitemporale complete , il y a une juxtaposition des portions nasales des champs sans chevau- 
chement. En bas, en cas d'heterophorie preexistante, il en resulte une decompensation de celle-ci avec apparition d'une tropie et vision double. 
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Heure: 12:07 , 

Fond: 31 .5 ASB 
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0 Figure 9.3 Adenome hypophysaire revele par une baisse visuelle a 3/10 P6 a droite et 4/10 P8 a gauche. 

Les pa pi I les sont pales. Le champ visuel automatique SITA fast 24-2 retrouve un deficit bitemporal symetrique. 
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Chapitre 9. Atteintes chiasmatiques et retrochiasmatiques 


la lesion causale (adenome hypophysaire en position 
inferieure avec deficit predominant en superieur, cra- 
niopharyngiome en position superieure avec deficit pre- 
dominant en inferieur). Les atteintes campimetriques 
complexes associent diversement des atteintes de la par- 
tie terminate des nerfs optiques, du corps du chiasma 
et/ ou de la partie anterieure des bandelettes optiques. 
Le scotome jonctionnel (de Traquair), ou syndrome 
chiasmatique anterieur, est rare mais typique, il associe 
une atteinte campimetrique ipsilaterale du nerf optique 
et une encoche temporale superieure controlaterale 
(figure 9.1 : B). Les dysversions papillaires peuvent se 
traduire par une « pseudo »-hemianopsie bitemporale 
incomplete qui ne respecte pas le meridien vertical. II 
s'agit d'un diagnostic differentiel d'elimination. 

En cas d'atteinte tres asymetrique, il est possible de 
retrouver un deficit pupillaire relatif afferent, du cote 
ou predomine le deficit campimetrique (et qui n'est pas 
necessairement le cote ayant la plus mauvaise acuite 
visuelle). Une paleur papillaire peut s'installer pro- 
gressivement, par degenerescence axonale retrograde, 
alors que l'aspect initial des papilles est le plus souvent 
normal. Il s'agit typiquement d'une paleur en «noeud 
papillon » predominant a la partie mediane temporale et 
nasale de la tete du nerf optique. Elle est en rapport avec 
l'atteinte preferentielle des axones du faisceau maculo- 
papillaire qui abordent la papille en temporal, et des 
axones de la retine nasale qui convergent en nasal. Ces 
axones qui decussent au niveau du chiasma sont parti- 
culierement sensibles a la compression. La paleur papil- 
laire, qui peut etre diffuse, n'est cependant pas constante 
et elle n'est pas correlee a l'acuite visuelle [3]. 

Cette atteinte axonale peut etre quantifiee par la 
tomographie en coherence optique (optical coherence 
tomography ou OCT) qui met en evidence une diminu- 
tion de l'epaisseur du retinal nerve fiber layer (RNFL) et 
du complexe des cellules ganglionnaires maculaires. 

Les troubles oculomoteurs, par atteinte du III, du IV 
ou du VI, sont relativement rares au cours des atteintes 
chiasmatiques. Ils peuvent s'accompagner d'une atteinte 
sympathique (Claude-Bernard-Horner), d'un trouble 
sensitif facial (V). Ils traduisent alors l'atteinte conjointe 
du sinus caverneux. 

Un nystagmus a bascule (see-saw nystagmus) peut par- 
fois s'y associer, souvent apres un traumatisme. Il s'agit 
d'une instability oculaire, se manifestant par l'elevation 
d'un oeil en intorsion et l'abaissement de l'autre ceil en 
extorsion, alternativement, suivant un rythme regulier. 

Une intervention neurochirurgicale decomprimant tot 
les voies visuelles anterieures peut se solder par l'ame- 
lioration campimetrique, meme en cas d'atteinte initiale 
importante. L'existence d'une diminution de l'epaisseur 
du RNFL en preoperatoire est un facteur de mauvais 
pronostic [4]. La surveillance postoperatoire du champ 
visuel sera alors reguliere et assez rapprochee (3 mois 
initialement puis 6 a 12 mois en fonction de revolution) 
pour depister une eventuelle recidive dont la traduction 
initiale peut etre limitee a la reapparition d'un trouble du 
champ visuel (figure 9.4). 

• Causes 

La cause la plus frequente d'atteinte chiasmatique 
est de nature compressive : adenome hypophysaire 
(figure 9.4e), craniopharyngiome, meningiome ou plus 
rarement anevrisme geant. Les atteintes tumorales 


Tableau 9.1 

Etiologies des atteintes chiasmatiques 
Etiologies frequentes 

• Adenomes hypophysaires 

• Meningiomes parasellaires 

• Craniopharyngiomes 

• Anevrismes carotidiens geants 

Etiologies moins frequentes 

• Autres tumeurs : gliomes du nerf optique ou du chiasma 
(chez I'enfant, rechercher une neurofibromatose de type 1), 
dysgerminomes, chordomes, metastases 

• Inflammation : sarcoidose, sclerose en plaques (beaucoup 
plus rare que l'atteinte du nerf optique), arachnoidite, 
meningite (tuberculose, syphilis) 

• Kyste arachnoidien 

• Mucocele du sinus sphenoidal 

• Atteinte post-radique (radionecrose le plus souvent, lesions 
secondaires) 

• Traumatisme (deficit endocrinien, see-saw nystagmus) 

• Selle turcique vide (primitive ou secondaire : hypertension 
intracranienne) 


ou inflammatoires sont plus rares : gliome, metastase, 
demyelinisation (tableau 9.1) [5]. 

Adenome hypophysaire 

Les adenomes hypophysaires constituent la premiere 
cause de syndrome chiasmatique chez l'adulte. Ils 
represented 10 a 15 % des tumeurs intracraniennes. On 
distingue les adenomes avec atteinte endocrinienne par 
hypersecretion (adenomes secretants, essentiellement a 
prolactine ou a hormone de croissance) ou hyposecre- 
tion des adenomes non secretant. 

Seuls les macro-adenomes ont une symptomato- 
logie neuro-ophtalmologique (figure 9.4a a e). L'atteinte 
progressive du champ visuel est le principal signe. 
Il s'agit d'abord d'un deficit hemianopsique bitemporal 
superieur qui se complete progressivement. La baisse 
visuelle est inconstante. A l'exception des prolactinomes 
dont le traitement peut etre medical, le traitement des 
adenomes compressifs est neurochirurgical. 

L'apoplexie pituitaire par hemorragie intra- 
hypophysaire constitue une urgence therapeutique 
vitale . Elle entraine une baisse visuelle brutale associee 
a des troubles oculomoteurs. 

Craniopharyngiome 

Ce sont des tumeurs kystiques et calcifiees de la region sel- 
laire. Il s'agit de la premiere cause d'atteinte chiasmatique 
chez les sujets de moins de 20 ans, mais ils peuvent surve- 
nir plus tard. La baisse visuelle est souvent importante et 
au premier plan (figure 9.5). L'atteinte campimetrique est 
incomplete, asymetrique et predomine en inferieur. Des 
troubles endocriniens, des troubles du comportement, 
des cephalees sont frequents. Une hypertension intracra- 
nienne compressive est possible. Le traitement est neuro- 
chirurgical associe ou non a la radiotherapie. 

Meningiome parasellaire 

Ce sont des tumeurs developpees a partir de l'arach- 
no’fde qui surviennent le plus souvent chez les femmes 
d'age moyen. Les meningiomes susceptibles d'entrainer 
un syndrome chiasmatique sont situes au niveau du 
tubercule de la selle, des clinoi'des anterieures ou du 
diaphragme sellaire. 
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II. De la retine au cortex 


Test de seuil central 30-2 


Test de seuil central 30-2 

Controle de fixation : Suivi regard/T.A 
Cible de fixation : Central 
Pertes de fixation 
Erreurs faux pos. 

Erreurs faux neg. 

Duree du test : 04 

Fovea: 31 dB ■ 


Stimulus : III. Blanc 
Fond: 31.5 ASB 
Strangle : SITA-Fast 


Diametre de la pupille ; 
Acuite visuelle : 
RX-5.50DS OCX 


Date 02-12-2013 
Heure : 1 7:07 


a 

Test de seuil central 30-2 



Controle de fixation : Suivi regard/T.A. 
Cible de fixation : Central 
Pertes de fixation : 0/14 
Erreurs faux pos : 2 % 

Erreurs faux n6g. : i % 

Duree du test : 04:57 

24 

Fov6a : 32 dB % 

19 13 

22 14 26 

19 14 26 27 


21 


27 


U -3-9 -10-24 

-9-15-6 1-24-16-26 
Test de seuil central 30-2 


Stimulus : III. Blanc 
Fond: 31 .5 ASB 
Strategy : SITA-Fast 


Diametre de la pupille : 
Acuite visuelle : 

RX : -5.25 DS DC X 


Date: 02-12-2013 
Heure: 17:14 
L age : 46 


9 20 

<0 1 16 


7 12 0 

8 2 



Controle de fixation : Suivi regard/T.A. Stimulus : III. Blanc 


Cible de fixation : Central 
Pertes de fixation : 0/12 
Erreurs faux pos. : 0 % 


Fond: 31.5 ASB 
Strategy : SITA-Fast 






0 Figure 9.4 Exemple de champ visuel, scanner et OCT chez an patient presentant an macro-adenome hypophysaire responsable d'an 
syndrome chiasmatiqae. 

a , b. Champ visuel Humphrey 30-2; hernia nopsie bitemporale revela nt un macro-adenome hypophysaire comprimant le chiasma. 
c, d. En postoperatoire, le champ visuel est normalise. 

e. Scanner du patient : la coupe sagittale montre le macro-adenome comprimant le chiasma. 

f, g. OCT RNFL en pre- (f) et post- (g) operatoire qui ne retrouve pas de perte en fibres visuel les. 
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Chapitre 9. Atteintes chiasmatiques et retrochiasmatiques 



F Figure 9.5 Volumineux craniopharyngiome revel e par une baisse vi sue lie bilaterale. 

L'IRM en coupes sagittales T2 (a) et T1 injecte (d) et coronates T2 (b) et T1 sans (c) et avec (e) injection montre la compression chiasmatique. 


La baisse visuelle est typiquement progressive et indo- 
lore. Les cephalees frontales sont frequentes. L'atteinte 
campimetrique est asymetrique et depend de la localisa- 
tion du meningiome par rapport aux nerfs optiques, au 
chiasma et aux bandelettes optiques. 

Le traitement neurochirurgical est discute au cas par 
cas, car la tumeur est habituellement lentement evolu- 
tive, les recurrences assez frequentes et la morbidity, en 
particulier visuelle, non negligeable. 

Atteintes des bandelettes 
optiques 

• Symptomes et signes diniques 

L'atteinte du champ visuel domine le tableau clinique. 
II s'agit typiquement d'une hemianopsie laterale 
homonyme tres incongruente (asymetrie du deficit 
entre les deux hemichamps atteints), incomplete et 
controlaterale a la lesion. L'incongruence s'explique 
par l'anatomie : les axones ayant croise au niveau du 
chiasma sont encore separes des axones a trajet direct 
(figure 9.6). Cependant, l'incongruence classique a ce 
niveau anatomique n'est pas formelle et si la lesion 
causale est suffisamment importante le deficit cam- 
pimetrique peut etre congruent. L'acuite visuelle est 
normale si la lesion est strictement limitee a la bande- 
lette optique. 


Un deficit pupillaire afferent relatif controlateral 
discret localise la lesion en avant du depart des fibres 
pupillaires. 

Une atrophie optique bilaterale par degenerescence 
retrograde des cellules ganglionnaires est habituelle. 
Elle predomine du cote oppose a la lesion, c'est-a-dire du 
cote du deficit campimetrique temporal ou les cellules 
ganglionnaires sont les plus nombreuses. L'atteinte des 
structures de voisinage peut entrainer une hemiparesie 
controlaterale (pedoncule cerebral), des troubles endo- 
criniens. Les lesions isolees des bandelettes optiques 
sont rares. Du fait de leur proximite anatomique, le 
chiasma et la bandelette optique sont atteints ensemble. 
Le plus souvent, il s'agit de lesions compressives. 

Atteintes du corps genicule 

lateral 

• Symptomes et signes diniques 

L'atteinte du corps genicule lateral se traduit par une 
hemianopsie laterale homonyme controlaterale incon- 
gruente, parfois complete. 

En raison de l'organisation anatomique retinotopique et 
de la double vascularisation du corps genicule lateral, les 
anomalies du champ visuel peuvent, a ce niveau, avoir une 
valeur localisatrice tres precise. Ainsi, deux types d'atteinte 
campimetrique, quoique rares, sont tres evocateurs d'une 
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II. De la retine au cortex 



I Figure 9.6 Valeur local isatrice des deficits campimetriques. 

A : atteintes de la bandelette optique gauche don nan t une hernia nopsie laterale homonyme droite : a : incomplete , tres incongruente; 
b : complete , incongruence non appreciable. B : atteintes du corps genicule lateral droit donnant : c et d : secteuranopie, e ; hemianopsie 
laterale homonyme gauche complete. 


pathologie du corps genicule lateral. La secteuranopie 
homonyme horizontale se traduit par un deficit homonyme 
autour du meridien horizontal atteignant le point de fixation 
(figure 9.6 : c et figure 9.7). Elle se voit en cas d'atteinte de 
l'artere choroi’dienne posterieure. La secteuranopie homo- 
nyme superieure et inferieure realise un deficit en «miroir» 
du precedent (figure 9.6 : d). Elle resulte d'une atteinte de 
l'artere choroidienne anterieure. Les lesions isolees du corps 
genicule lateral sont tres rares. II peut s'agir d'une atteinte 
vasculaire, souvent par malformation arterioveineuse, d'un 
traumatisme, ou d'une lesion compressive ou infiltrante. 

Atteintes des radiations 
optiques 

• Symptomes et signes 
d'atteinte du lobe parietal 

La gene fonctionnelle visuelle n'est habituellement 
pas au premier plan de la symptomatologie. L'acuite 
visuelle est normale en cas d'atteinte unilateral; les 
reflexes pupillaires sont normaux. Les mouvements 


oculaires diriges vers la lesion sont anormaux ainsi que 
le nystagmus optocinetique. Les papilles optiques sont 
bien colorees, sauf s'il existe une hypertension intracra- 
nienne obstructive associee. L'atteinte campimetrique 
est de type hemianopsie homonyme laterale opposee 
au cote de la lesion et predominant dans le quadrant 
inferieur ; la congruence augmente lorsque la lesion est 
plus posterieure (figure 9.8 et figure 9.9). L'atteinte cam- 
pimetrique peut s'associer a des troubles neurovisuels 
et/ou neurologiques qui dependront de la topographie 
parietale ou temporale, uni- ou bilaterale de l'atteinte. 

En cas d'atteinte du lobe parietal non dominant, le 
plus souvent lobe droit, des troubles du traitement 
visuospatial existent : apraxie constructive, apraxie d'ha- 
billement, perte de la memoire topographique. Lorsque 
le patient ignore tout ce qui se passe dans une moitie de 
l'espace visuel, il s'agit d'une heminegligence associee 
ou non a une hemianopsie. La recherche d'une extinc- 
tion visuelle (le patient ne pergoit que l'une des deux 
cibles presentees simultanement de chaque cote) permet 
de suspecter l'heminegligence qui est mieux analysee 
par les tests neuropsychologiques (voir plus loin). 

L'atteinte parieto-occipitale du lobe dominant entraine : 
une alexie (impossibility de lecture) alors que le patient 
voit et n'est pas aphasique, une agraphie, voire, en cas de 
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Chapitre 9. Atteintes chiasmatiques et retrochiasmatiques 




0 Figure 9.7 Exemple de secteuranopie par atteinte du corps genicule lateral. 

a , b. Aspect de secteuranopie gauche. L'acuite visuelle est conservee et le patient consulte pour une gene visuelle centra le mise en evidence 
sur le champ visuel de Goldmann. 

c-f. L'IRM met en evidence un processus occupant retrochiasmatique droit touchant la bandelette optique et le corps genicule lateral (c et d : 
coupes axiales FLAIR; eetf : coupe T1 injectee sagittate et axiale). 

lesion plus etendue, un syndrome de Gerstmann (alexie, 
agraphie, acalculie, confusion droite-gauche, agnosie 
digitale). 

Le syndrome de Balint-Holmes traduit une atteinte 
parieto-occipitale bilaterale, souvent par pathologie 
ischemique (infarctus jonctionnel, arret cardiaque). II 
associe, a des degres variables et souvent de fagon incom- 
plete, une paralysie psychique du regard (incapacite a 
orienter volontairement le regard vers un objet), une 
ataxie optique (incapacite a attraper un objet dans le 
champ visuel peripherique), une simultagnosie ou retre- 
cissement concentrique du champ de l'attention (incapa- 
cite a saisir visuellement plus d'un objet a la fois dans une 
scene complexe). 


• Symptomes et signes d'atteinte du lobe 
temporal 

L'atteinte campimetrique est de type hemianopsie late- 
rale homonyme opposee a la lesion ; elle predomine sur 
les quadrants superieurs (figure 9.8). 

L'atteinte temporo-occipitale bilaterale entraine une 
agnosie visuelle, c'est-a-dire une incapacite a recon- 
naitre (agnosie aperceptive) et/ ou a nommer (agnosies 
associatives) les objets vus, et plus rarement une achro- 
matopsie centrale. 

Les principales causes sont dominees par les atteintes 
vasculaires dans le territoire de l'artere cerebrale 
moyenne, ainsi que par les compressions en lien avec 
des tumeurs malignes (gliomes). 
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II. De la retine au cortex 



0 Figure 9.8 Correlations anatomo-campimetriques des atteintes chiasmatiques et retrochiasmatiques. 

A : hemianopsie bitemporale; B : hemianopsie laterale homonyme (HLH) gauche incongruente (bandelette optique); C : HLH gauche com- 
plete; D, E : secteuranopie; F : HLH droite incomplete superieure (radiations temporales); C ; HLH droite incomplete inferieure (radiations 
parietales); H : HLH avec epargne macula ire (atteinte occipitale). 


Atteintes du lobe occipital 

Le cortex visuel primaire constitue la partie terminale 
des afferences visuelles. Comme au niveau du corps 
genicule lateral, il existe une organisation retinotopique 
des informations. La representation de l'aire maculaire 
est privilegiee puisque les 10° centraux du champ visuel 
correspondent a plus de la moitie de la surface du cor- 
tex visuel primaire. Cette zone devolue au champ visuel 
central est la plus posterieure (figure 9.10) [6, 7]. 

• Symptdmes et signes 

L'acuite visuelle est habituellement conservee, sauf en 
cas d'atteinte bilaterale. 

L'atteinte campimetrique domine le tableau 
(figure 9.11). II s'agit d'une hemianopsie laterale homo- 
nyme tres congruente. La perimetrie de Goldmann est 
souvent plus performante, probablement en rapport 
avec le phenomene de dissociation statocinetique (phe- 
nomene de Riddoch). II s'agit d'une plus grande sensibi- 
lite de perception d'un stimulus cinetique par rapport a 
un stimulus statique. 

Certaines caracteristiques de l'atteinte ont une valeur 
localisatrice (figure 9.12) : 

• l'epargne maculaire qui respecte les 3 a 5° centraux 
de l'hemichamp atteint est typique des atteintes occi- 
pitales. En cas d'atteinte bilaterale respectant la partie 
la plus posterieure des lobes occipitaux, il persiste un 


champ visuel tubulaire central souvent asymetrique. Il 
s'agit habituellement d'un accident vasculaire cerebral 
(AVC) par atteinte de l'artere cerebrale posterieure, la 
partie du cortex visuel devolue a la vision maculaire 
restant perfusee par l'artere cerebrale moyenne ; 

• le scotome central ou paracentral hemianopsique 
lateral homonyme est temoin d'une atteinte tres pos- 
terieure : interet de la perimetrie statique utilisant une 
strategic explorant les 10° centraux. Il traduit souvent 
une hypoperfusion generalisee avec atteinte des anas- 
tomoses entre les deux arteres cerebrales moyenne et 
posterieure ; 

• l'epargne du croissant temporal controlateral est le 
signe du respect de la partie la plus anterieure du cortex 
strie; a l'inverse, en cas de lesion tres anterieure, cette 
zone peripherique peut etre seule atteinte (interet de la 
perimetrie cinetique) ; 

• le respect du meridien horizontal qui realise une 
quadranopsie traduit une atteinte vasculaire localisee 
a l'une des berges de la scissure calcarine. Suivant la 
localisation inferieure ou superieure, uni- ou bilaterale, 
plusieurs tableaux sont possibles (amputation altitudi- 
nale bilaterale ou amputation en damiers). 

Un trouble visuel transitoire bilateral par insuffisance 
vertebrobasilaire peut traduire une atteinte occipitale. 
Habituellement, des signes d'atteinte du tronc cere- 
bral sont associes : vertige, troubles oculomoteurs, 
nystagmus. 

Des hallucinations visuelles simples peuvent exister 
en cas de foyer irritatif occipital. 
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Chapitre 9. Atteintes chiasmatiques et retrochiasmatiques 




b 





0 Figure 9.9 AVC parietal droit revele par une hernia nopsie laterale 
homonyme gauche predominant dans le quadrant inferieur. 

a. Champ visuel de Goldmann. 

b. Perimetrie automatique 24-2. 

c. IRM du patient en coupe coronate retrouvant I'AVC touchant les 
radiations parietales droites. 


En cas d'atteinte bilaterale, il existe une cecite corti- 
cale : les reflexes photomoteurs sont conserves et en 1' ab- 
sence d'un contexte etiologique evocateur, le diagnostic 
differentiel avec une atteinte fonctionnelle peut etre dif- 
ficile. Le syndrome d 'Anton, forme rare d'anosognosie 
au cours de laquelle le patient nie sa cecite, est classique- 
ment associe a la cecite corticale. 


• Causes 

La principale cause d'atteinte du lobe occipital chez l'adulte 
est d'origine vasculaire. En cas de lesion ischemique, l'at- 
teinte campimetrique est isolee (infarctus « silencieux »), 
contrairement aux atteintes temporoparietales ou les 
signes deficitaires neurologiques sont dominants. 
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II. De la retine au cortex 




0 Figure 9.10 Vue posterieure du cerveau avec exposition de la 
scissure calcarine et du cortex visuel primaire au niveau de I 'he- 
misphere gauche et correspondance au niveau de I'hemichamp 
visuel droit. 

La partie centra I e du champ visuel correspond au pole superfi- 
ciel de la scissure calcarine; il existe une surrepresentation de la 
zone de vision centrale. La partie la plus profonde de la scissure 
calcarine (representee en pointille clair) correspond au croissant 
temporal monoculaire sur le champ visuel. 

Source : d'apres Arch Ophtalmol 1991 ; 109 : 81 6-24. 


Les autres causes sont infectieuses (abces, leuco- 
encephalopathie multifocale progressive subaigue, maladie 
de Creutzfeldt-Jakob), degeneratives (maladie d' Alzhei- 
mer), traumatiques ou par intoxication oxycarbonee. 


Les principals caracteristiques des atteintes chias- 
matiques et retrochiasmatiques sont resumees dans le 
tableau 9.2. 
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Left eye Right eye 




berge superieure 




4 




5 


6 7 







0 Figure 9.11 Deficits campimetriques par atteinte du lobe occipital. 

1 . Hemianopsie laterale homonyme gauche avec epargne maculaire par atteinte occipitale droite. 

2. Scotome central hemianopsique gauche par atteinte de la pointe du lobe occipital droit au niveau de la «zone de jonction». 

3. Scotome central hemianopsique bilateral par atteinte de la pointe des deux lobes occipitaux. 

4. Epargne centrale bilaterale par infarctus occipital profond bilateral. 

5. Quadranopsie homonyme superieure gauche par atteinte de la berge inferieure de la scissure droite. 

6. Atteinte du croissant temporal gauche par atteinte de la partie interne profonde de la scissure calcarine droite. 

7. Epargne du croissant temporal gauche avec hemianopsie laterale homonyme gauche par atteinte epargnant la partie interne profonde 
de la scissure droite. 

Les zones hachurees correspondent aux zones pathologiques. 




0 Figure 9.12 Accident vasculaire cerebral ischemique occipital 
droit chez an patient hypertendu, reveie par des troubles de I'equi- 
libre et un trouble visuel gauche genant la lecture. Acuite visuelle : 
10/10 e ODC. 

a. Scotome paracentral hemianopsique gauche bien visualise en peri- 
metrie automatique Humphrey 1 0-2. 

b. Aspect du Goldmann. 

c. Champ visuel automatique (1 0-2) a 4 mois : amelioration du deficit. 
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II. De la retine au cortex 


Tableau 9.2 

Principales caracteristiques des atteintes chiasmatiques et retrochiasmatiques 



Signes fonctionnels 

Signes d'examen 

Champ visuel 

Etiologie 

Chiasma 

BAV variable 

Rare : diplopie, ptosis, 

anisocorie 

± Paleur papille 

HbiT souvent asymetrique et 
incomplete 

Adenome hypophysaire 

Meningiome 

Craniopharyngiome 

Bandelette 

optique 

AV normale 

Paleur papillaire 
controlaterale 

HLH controlaterale, 
incomplete, incongruente 

Idem 

Corps genicule lateral 

AV normale 

FO normal 

HLH incomplete, 
incongruente ± secteuranopie 

Vasculaire 

Tumorale 

Radiations optiques : 

- parietales 

- temporales 

AV normale 
Droite 

Hemi-negligence gauche 
Apraxie constructive 
Gauche 

Alexie, agraphie 
Acalculie 

Hallucinations visuelles 
Agnosies visuelles 
aperceptives, associatives 

FO normal 

HLH controlaterale inferieure 
HLH controlaterale superieure 

Vasculaire 
Tumorale (gliome) 

Cortex visuel 
occipital 

AV normale sauf si atteinte 
bilaterale : 

- cecite corticale 

- illusions rares 

FO normal 

Deficit hemianopsique tres 
congruent : 

- scotome 

- quadranopsie 

- hemianopsie 

Vasculaire 


AV : acuite visuelle; BAV : baisse d'acuite visuelle; FO : fond d'oeil; HbiT : hemianopsie bitemporale; HLH : hemianopsie laterale homonyme. 
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Chapitre 10 


Troubles neurovisuels d'origine 
cent rale 

Les differents tableaux cliniques 


A. Vi ghetto 


Approche des syndromes 
neurovisuels a partir de 
l organisation anatomique et 
fonctionnelle du cortex visuel 

Au-dela de l'aire visuelle primaire (aire striee ou aire 17 
de Brodmann), qui constitue le relais cortical de la voie 
retino-geniculee, l'information visuelle est distribute 
dans de nombreuses aires corticales, au niveau du cor- 
tex occipital et des regions adjacentes des lobes parietal 
et temporal, qui assurent un traitement specialise et hie- 
rarchise de l'information. 

Alors qu'une lesion de l'aire visuelle primaire 
rend compte d'un deficit global de la vision, de sys- 
tematisation homonyme et controlateral a la lesion 
(hemianopsie laterale homonyme ou HLH), une lesion 
limitee aux aires corticales extrastriees determine un 
deficit partiel de la perception visuelle, qui affecte la 
reconnaissance dans l'ensemble du champ de vision 
d'une categorie specifique d'informations visuelles, 
differentes selon la topographie des lesions (agnosies 
visuelles). 

Les differentes modalites d'agnosie visuelle sont 
mieux comprises lorsque l'on considere que l'organi- 
sation anatomo-fonctionnelle des aires corticales par- 
ticipant a la vision repond schematiquement a quatre 
principes generaux. 

Le principe d'une double voie de traitement paral- 
lel de l'information visuelle fait reference a une voie 
ventrale (occipito-temporale), qui concerne la percep- 
tion et la reconnaissance des formes et des couleurs 
(le « quoi ? »), et une voie dorsale (occipito-parietale), 
qui concerne la perception et l'utilisation des infor- 
mations spatiales (le «ou?» et le « comment ?»). 
La contrepartie clinique de cette double voie est la 
distinction entre les agnosies visuelles proprement 


dites (defaut de reconnaissance des objets, des per- 
sonnes, des lettres, des couleurs) et les agnosies 
visuospatiales. 

Le principe d'un traitement sequentiel repond au fait 
qu'au-dela de l'aire visuelle primaire et au sein des aires 
de projection successives, il concerne des aspects de plus 
en plus complexes et integres de l'information visuelle. 
La contrepartie clinique de ce traitement seriel consiste 
dans le fait que pour des lesions immediatement en 
aval de l'aire visuelle primaire, le deficit perceptif spe- 
cialise peut etre elementaire et se manifester dans un 
seul hemichamp (perte de la perception des couleurs ou 
du mouvement) et que pour ce qui concerne l'agnosie 
visuelle, le deficit de reconnaissance des formes peut 
concerner selon les cas des aspects precoces (agnosie 
aperceptive) ou tardifs (agnosie associative) du traite- 
ment de l'information. 

Le principe d'une specialisation hemispherique 
repond a un mode de traitement different de l'informa- 
tion selon l'hemisphere (focal et categoriel a gauche ; glo- 
bal et discriminatif a droite) et surtout a une dominance 
habituelle de l'hemisphere gauche pour le langage et a 
une dominance de l'hemisphere droit pour les fonctions 
non verbales. La contrepartie clinique consiste dans le 
fait que l'atteinte de l'hemisphere gauche affecte princi- 
palement la reconnaissance des lettres et des objets, alors 
que l'atteinte du cote droit affecte la reconnaissance des 
visages et de l'espace. 

Le principe d'un controle attentionnel correspond a 
la modulation du traitement de l'information visuelle 
selon la tache cognitive, par l'intermediaire d'un reseau 
parieto-frontal. La contrepartie clinique en est l'exis- 
tence de troubles perceptifs en lien avec un deficit de 
l'attention visuelle, qu'il s'agisse d'une simultagnosie ou 
d'une negligence spatiale unilateral. 

Le tableau 10.1 resume les principaux syndromes 
neurovisuels et leur correspondance topographique. Le 
tableau 10.2 resume les principaux diagnostics differen- 
tiels devant un tableau de malvoyance. 
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II. De la retine au cortex 


Tableau 10.1 

Les principaux syndromes neurovisuels et leur correspondance topographique 


Lesion 

Gauche 

Bilaterale 

Droite 

Occipitale (aire visuelle 
primaire/radiations optiques) 

HLH D 

Cecite corticale 

HLH G 

Occipito-temporale 

QLH superieure D 
Alexie sans agraphie 
Agnosie des objets associative 
Anomie des couleurs 

HHA superieure 

Agnosie des objets aperceptive 

Achromatopsie 

Agnosie des couleurs 

QLH superieure G 
Prosopagnosie 
Agnosie des lieux 

Occipito-parietale 

QLH inferieure D 
Ataxie optique D 

HHA inferieure 
Simultagnosie, Balint 

QLH inferieure G 
Ataxie optique G 

Carrefour 

parieto-temporo-occipital 



Negligence spatiale unilateral G 


D : droit; G : gauche; HHA : hemianopsie homonyme altitudinale; HLH : hemianopsie laterale homonyme; QLH : quadranopsie laterale homonyme. 


Tableau 10.2 

Elements cliniques distinguant differents types de comportements de malvoyance acquise 



Cecite corticale 

Agnosie 

aperceptive 

Syndrome de Balint 

Neuropathie 
optique bilaterale 

Cecite psychogene 

Reconnaissance 
des formes 

+ 

+ 

N 

+ 

+ 

Comportement dans 
I'espace 

+ 

N 

+ 

+ 

+ 

Orientation 
du regard 

+ 

N 

+ 

+ 

+ 

Reponses 

optocinetiques 

+ 

N 

+ 

+ 

N 

Clignement a la 
menace 

+ 

N 

+ 

+ 

N 

Reaction pupillaire 
a la lumiere 

N 

N 

N 

+ 

N 

Fond d'oeil 

N 

N 

N 

+ 

N 


+ : deficit; N : normal. 


Cecite corticate 

Elle realise une perte de vision totale, d'installation 
habituellement brutale des lors que l'origine vascu- 
laire est predominate. Elle est la consequence d'une 
double HLH et releve de lesions occipitales bilate- 
rales, qui affectent les deux aires visuelles primaires 
et/ ou les radiations optiques dans la substance 
blanche sous-jacente. Cette cecite peut etre de diagnos- 
tic initialement difficile, des lors qu'elle s'accompagne 
volontiers de la part du patient d'une meconnaissance 
voire d'un deni du deficit (anosognosie), qu'elle sur- 
vient chez un patient souvent confus et peu cooperant, 
dont l'examen objectif s'avere difficile et se limite au 
constat de reflexes photomoteurs preserves et d'un 
examen normal du fond d'oeil. L'examen fonction- 
nel retient cependant une denomination erronee des 
objets, un decompte des doigts non realisable et un 
comportement moteur inadapte, avec un regard qui 
ne s'oriente pas vers la cible et une main qui ne peut 
saisir l'objet montre. II coexiste frequemment des hal- 
lucinations visuelles, elementaires (points lumineux) 
ou elaborees (visages, scenes), qui vont disparaitre 
en quelques semaines. Le diagnostic differentiel peut 
eventuellement se poser avec un trouble visuel psy- 
chogene chez un patient ne voyant pas, indifferent a 
son trouble et dont les reflexes pupillaires sont conser- 
ves,. Le pronostic fonctionnel est severe. Les patients 


peuvent garder une cecite pratiquement complete, 
recuperer seulement la perception de la lumiere, recu- 
perer quelques dixiemes d'acuite et une partie de leur 
champ de vision, recuperer en devoilant une agnosie 
visuelle ou un syndrome de Balint. Lorsque la cecite 
corticale regresse, les patients recuperent la perception 
des flashs lumineux, puis celle du mouvement, puis 
celle des formes et enfin celle des couleurs. 


Agnosies visuelles [1 ] 

L'agnosie visuelle est definie par une incapacity a recon- 
naitre les objets (ou personnes) preserves a la vue, sans 
que ce deficit ne soit explicable par un trouble elemen- 
taire de la vision, par un trouble du langage ou par une 
atteinte cognitive globale et alors que la reconnaissance 
est possible lorsque l'objet est presente selon une autre 
modalite sensorielle (par exemple le toucher). Les agno- 
sies visuelles resultent de lesions occipito-temporales, 
habituellement bilaterales (figure 10.1). 

Le diagnostic clinique des agnosies visuelles fait refe- 
rence au modele cognitiviste developpe par Humphreys 
et Riddoch [2]. Ce modele distingue deux etapes 
conduisant de la perception visuelle a la reconnais- 
sance. L'etape aperceptive est celle de l'integration des 
elements primitifs de la perception visuelle, tels que les 
contours, la luminosite, la texture, en une representation 
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Chapitre 1 0. Troubles neurovisuels d'origine centrate 



0 Figure 10.1 Agnosie visuelle des objets de type aperceptif 
dans an cas de leuco-encephalite multifocale progressive. 

L'IRM en sequence FLAIR montre des hypersignaux etendus des 
deux regions occipito-temporales. 

structurelle coherente de l'objet. L'etape associative est 
celle d'une representation plus aboutie de l'objet, qui 
permet l'acces aux representations visuelles et aux autres 
connaissances notamment verbales sur l'objet, stockees 
dans la memoire semantique. Malgre les critiques de ce 
modele, la classification en agnosie aperceptive et agno- 
sie associative demeure pertinente. 

• Agnosie visuelle des objets 

II s'agit de la modalite la plus rare, mais la plus elo- 
quente, des agnosies visuelles. Le patient ne peut ni 
denommer, ni reconnaitre les objets presentes, alors que 
leur reconnaissance est immediate par le toucher ou un 
bruit caracteristique de l'objet. Les difficultes sont d'au- 
tant plus marquees que l'objet a une forme complexe, 
qu'il est peu familier et qu'il est presente selon un angle 
de vue inhabituel. 

L'agnosie aperceptive se devoile habituellement lors 
de la regression d'une cecite corticale. Le patient pergoit 
partiellement les caracteres de surface et les contours 
de la forme sans pouvoir les combiner en une image 
coherente de l'objet. II semble perplexe en examinant 
l'objet sous differents angles. Les objets reels sont sou- 
vent mieux reconnus que les dessins d'objet. La percep- 
tion peut etre amelioree par le mouvement de l'objet. 
Les erreurs d'identification sont liees a des confusions 
de forme (exemple : clarinette au lieu de telescope). 
L'agnosie aperceptive, dont il existe plusieurs modali- 
tes, est la consequence de l'atteinte de l'une des etapes 
tres precoces des processus de reconnaissance visuelle. 

Dans l'agnosie associative, le traitement perceptif de la 
forme s'effectue presque normalement, mais il ne permet 
pas d'acceder aux representations stockees permettant la 
reconnaissance et la denomination de l'objet. Les erreurs 
commises lors de la denomination des objets presentes 
sont souvent d'ordre semantique (exemple : banane au 
lieu de pomme). L'objet peut etre dessine correctement, 
car l'analyse des traits est preservee, mais il n'est pas 
reconnu, denomme et son utilisation ne peut etre mimee. 


Le diagnostic differentiel d'une agnosie des objets se 
pose essentiellement avec : les consequences percep- 
tives d'une cecite corticale partiellement regressive ; une 
simultagnosie ; une aphasie ; un trouble de la memoire 
semantique. 

L'agnosie visuelle des objets resulte de lesions 
occipito-temporales, affectant principalement les gyrus 
lingual et fusiforme. Ces lesions sont habituellement 
bilaterales (agnosies aperceptives), mais peuvent pre- 
dominer ou meme etre lateralisees au cote gauche 
(agnosies associatives). L'agnosie des objets s'associe 
habituellement a d' autres modalites d'agnosie visuelle 
(notamment alexie) et a une HLH droite. 

L 'evaluation neuropsychologique se fait en plusieurs 
etapes. Dans tous les cas d'agnosie d'objet, les difficul- 
tes concernent par definition l'identification des objets 
presentes visuellement et celle des images d'objets, 
alors que l'identification des memes objets presentes 
selon des modalites non visuelles (tactile, auditive, ver- 
bale) est conservee. Les autres epreuves visent a cate- 
goriser le type d'agnosie d'objet. Ainsi, dessiner l'objet 
presente, copier une forme dessinee et dessiner un 
objet de memoire, sont des epreuves echouees lorsque 
l'agnosie est aperceptive et habituellement reussies 
lorsque l'agnosie est associative; apparier des images 
identiques, ou des images correspondant au meme objet 
sous differents angles de vue, n'est reussi que dans les 
agnosies associatives. Enfin, apparier des images d'ob- 
jets differents mais appartenant a la meme categorie 
semantique donne habituellement lieu a un echec en cas 
d'agnosie des objets. Ces differentes epreuves sont effec- 
tuees lors de bilans neuropsychologiques standardises, 
de type BORB (Birmingham object recognition battery) ou 
VOSP (visual object and space perception battery). 

• Alexie pure (ou alexie sans agraphie 
ou alexie agnosique) 

Il s'agit de la modalite la plus frequente des agnosies 
visuelles. Le patient est incapable de lire un texte, des 
mots, voire des lettres isolees ou des chiffres. Dans les 
formes moins severes, la lecture est laborieuse et se fait 
lettre par lettre, avec un effet penalisant de la longueur 
des mots. Les connaissances orthographiques sont 
conservees, la lecture auditive (en epelant les mots) et 
l'ecriture sont preservees. Le patient peut copier un mot 
(sans en comprendre le sens, ni pouvoir se relire) et il 
s'exprime normalement. 

L'alexie pure resulte d'une lesion occipito-temporale 
gauche (souvent vasculaire : infarctus dans le territoire 
cerebral posterieur) et est habituellement associee a une 
HLH droite. Cette lesion deconnecte l'acces de l'infor- 
mation visuelle a l'aire de traitement orthographique, 
ou aire «de la forme des mots», situee dans la partie 
laterale du lobe occipital gauche. 

L'alexie pure doit etre distinguee d'autres troubles 
acquis de la lecture faisant suite a une lesion cerebrale : 
alexie dans le cadre d'une aphasie, dyslexie par HLH 
droite ou gauche, dyslexie par negligence spatiale unila- 
teral gauche ou par simultagnosie. 

• Agnosie des visages (ou prosopagnosie) 

Il s'agit d'une agnosie visuelle qui est specifique pour la 
reconnaissance des visages et qui affecte l'identification 
des personnes. Le patient ne reconnait plus ses proches 
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II. De la retine au cortex 


par les traits de leurs visages, bien qu'il puisse en ana- 
lyser les composantes et en identifier les mimiques. Des 
strategies de compensation se mettent en place, permet- 
tant de reconnaitre les proches par d'autres elements 
visuels que le visage (la chevelure, la taille, la demarche, 
les vetements. . .) ou par la voix. 

Selon le niveau de la disorganisation perceptive, il est 
distingue une prosopagnosie aperceptive, dans laquelle 
le deficit concerne la perception du visage en tant qu'ob- 
jet (le patient pergoit le visage comme « bizarre », il ne 
peut pas le decrire, le dessiner) et une prosopagnosie 
associative, dans laquelle le traitement perceptif du 
visage s'effectue normalement, mais ne permet pas d'ac- 
ceder aux representations semantiques qui permettent 
la reconnaissance et la denomination (le patient peut 
dessiner un visage d'apres une photographie ou appa- 
rier differentes photographies d'un meme visage). 

Les lesions responsables d'une prosopagnosie sont 
situees dans la region occipito-temporale droite. Elies inte- 
ressent un reseau d'aires dans le gyrus fusiforme et la par- 
tie inferieure du lobe occipital, qui sont specialises dans le 
traitement du visage. Du fait de la topographie des lesions, 
la prosopagnosie s'associe volontiers a une quadranopsie 
laterale homonyme inferieure gauche, a une achroma- 
topsie et a une autre agnosie visuelle pour une categorie 
specifique d'objets, a savoir une agnosie des lieux (defaut 
de reconnaissance des batiments et des itineraries). 

• Troubles de la vision des couleurs 

Ce cadre comprend deux modalites principals (et rares) 
de deficit acquis de la perception et de la connaissance 
des couleurs, repondant dans une certaine mesure a la 
distinction entre trouble aperceptif et trouble associatif. 

L'achromatopsie designe la perte ou la degradation de 
la perception coloree de la vision. Le patient est incapable 
de reussir les tests de classement de teintes (par exemple 
test 15 Hue). Elle n'est jamais isolee et s'associe a d'autres 
modalites d'agnosie visuelle. La lesion responsable 
concerne une aire cruciale du reseau de traitement de la 
couleur (aire V4), situee dans le gyrus fusiforme. Cette 
lesion est bilaterale pour rendre compte d'une achroma- 
topsie acquise dans l'ensemble du champ visuel (le patient 
se rend compte qu'il voit subitement en degrade de gris), 
ou unilateral pour rendre compte d'une hemi-achro- 
matopsie, limitee au champ visuel controlateral (cette 
eventuality est probablement plus frequente, mais est 
meconnue car le patient n'exprime aucune plainte). 

L'agnosie des couleurs correspond a une perte des 
connaissances associees aux couleurs. Le patient pergoit 
normalement les couleurs (le classement des teintes est 
normal), il peut associer verbalement les objets a leur 
couleur specifique (par exemple : l'herbe est verte), mais il 
commet des erreurs pour denommer les couleurs lorsque 
celles-ci sont presentees visuellement et pour associer la 
bonne couleur a un dessin d'objet (par exemple : face a 
un dessin de grenouille, il ne peut decider si la couleur 
correcte est le vert ou le rouge). Cette agnosie s'associe 
constamment a d'autres modalites d'agnosie visuelle. 


Agnosies visuospatiales 

Ce terme, aux contours imprecis, designe un ensemble 
de deficits portant sur la perception elementaire. 


l'attention et l'exploration spatiale [3]. Ces deficits 
resultent globalement de lesions surtout de l'hemisphere 
droit et impliquant la region occipito-parietale ainsi que 
le carrefour parieto-temporo-occipital. 

• Troubles elementaires de la perception 
visuospatiale 

Les troubles de la perception concernant la localisa- 
tion des objets, l'orientation de lignes, la comparaison 
de taille, ainsi que la perte de la vision stereoscopique, 
sont frequents dans les lesions posterieures droites. 
Cependant, ces deficits reveles par les tests neuropsy- 
chologiques ou visuels n'ont pas d'expression clinique 
specifique, bien qu'ils participent aux desordres de la 
perception et de la manipulation des donnees spatiales 
(aptitudes visuoconstructives, rotation mentale...). 

En revanche, l'exceptionnelle perte de la perception 
du mouvement, ou akinetopsie, peut donner lieu a la 
description par le patient d'une vision figee, «kalei- 
doscopique». Ceci resulte d'une lesion symetrique 
affectant l'aire V5, une aire critique pour le traitement 
du mouvement. Ce deficit peut etre lateralise a l'hemi- 
champ homonyme controlateral, en cas de lesion uni- 
laterale. Le fait que cette aire V5 regoive une partie de 
ses afferences directement de la voie visuelle colliculo- 
thalamique, en court-circuitant l'aire visuelle primaire, 
peut rendre compte du phenomene de la vision resi- 
duelle inconsciente en cas d'HLH et de la conservation 
de la vision consciente du mouvement en cas de cecite 
corticale. D'autres troubles perceptifs impliquant un 
defaut de perception du mouvement, a un niveau plus 
integre, ont ete decrits, telle l'incapacite a reconnaitre les 
formes ou les actions definies par le mouvement. 

• Simultagnosie 

Elle designe l'incapacite du patient a percevoir une scene 
dans son ensemble, avec pour consequence une percep- 
tion tronquee, laborieuse et fragmentaire. L'exploration 
se fait au hasard et detail apres detail. Il en resulte une 
incapacity ou des difficultes pour decrire une photo- 
graphie ou un dessin comportant plusieurs elements 
independants (par exemple le dessin du « voleur de bis- 
cuits »), pour rechercher une cible, pour denombrer une 
serie d'objets places devant lui ou un ensemble de traits 
sur une feuille de papier, pour reproduire un dessin, ou 
pour lire un texte. 

La simultagnosie est rapportee a un trouble de l'explo- 
ration attentionnelle de l'espace. Le cortex de la jonction 
parieto-occipitale est en effet critique pour organiser les 
sequences de deplacements du focus attentionnel (cou- 
plees aux deplacements oculaires) et pour construire 
une representation de l'espace environnant, integrant 
dans une meme carte les relations spatiales des diffe- 
rents elements constitutifs de la scene exploree. Cette 
activite constitue le correlat neurophysiologique d'une 
perception consciente globale de l'espace environnant. 

Deux situations mettent en relief des aspects comple- 
mentaires de l'alteration de l'exploration attentionnelle 
dans la simultagnosie. Le test de Navon (figure 10.2), 
realise par un patient simultagnosique, donne lieu a la 
perception de la petite lettre, mais non de la grande lettre 
formee par les petites lettres (par exemple : un « E » forme 
de petits «N»), ce qui suggere l'existence d'un defaut 
d'attention « globale » contrastant avec la conservation 
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0 Figure 10.2 Test de Navon. 

Le sujet doit identifier a la fois la petite et la grande lettre. 


d'une attention «focale». L'epreuve de denombrement 
d'objets peut amener le patient a recompter plusieurs 
fois le meme objet sans s'en rendre compte (phenomene 
du « revisiting »), ce qui suggere que la memoire spatiale 
de travail liee a chaque focus d' attention et de fixation 
est alteree. 

La simultagnosie est une manifestation visuospatiale 
frequente, mais souvent mal reconnue car deroutante 
lors de l'examen ophtalmologique, qui explique le fait 
que certains patients pergoivent a un moment ce qu'ils 
sont incapables de percevoir quelques instants plus tard 
(« acuite visuelle tres fluctuante », « examen non fiable », 
« patient non cooperant ») et que d'autres patients sont 
d'autant plus genes en lecture que la taille de la police 
est importante ! 

• Syndrome de Balint 

Ce syndrome, rare et d'analyse difficile, associe une 
simultagnosie, une ataxie optique et une apraxie 
oculomotrice. 

II rend compte de presentations cliniques tres singu- 
lieres et deroutantes, de patients « voyants », mais ayant 
le comportement d'un aveugle, par le fait que leur regard 
est perdu dans le vague, que leur main balaie l'espace 
pour se saisir d'un objet et que leur marche entraine 
des heurts d'obstacles et des erreurs de direction du 
parcours. II resulte de lesions, generalement etendues, 
des regions parietales posterieures, centrees sur le sillon 
intraparietal (figure 10.3). Ces lesions concernent des 
reseaux corticaux (ou leurs connexions) impliques dans 
la construction de cartes spatiales modulees par l'at- 
tention, sur la base desquelles est assuree l'integration 
visuomotrice. II peut se reveler d'emblee, mais souvent 
se devoile lors de la regression d'une cecite corticale. 
Le diagnostic necessite que l'on ne puisse rapporter les 
deficits observes a un trouble elementaire de la vision 
(HLH ou HLH double), ainsi qu'a un deficit sensori- 
moteur des membres ou une paralysie oculomotrice. 

Outre la simultagnosie, decrite ci-dessus, le marqueur 
du diagnostic est une ataxie optique (AO) de la main. 
L'AO designe une imprecision spatiale des gestes effec- 
tues sous le controle de la vision, qu'il s'agisse des gestes 
de la vie courante (prendre un objet, verser de l'eau dans 
un verre, dessiner, ecrire) ou des mouvements effectues 
en situation de test, a savoir les gestes de saisie ou de 
pointage. L'AO se manifeste, le plus souvent, avec les 
deux mains et dans l'ensemble du champ de vision. 
Alors meme que le patient voit l'objet a saisir et le fixe 
du regard, sa main largement ouverte se dirige mala- 
droitement et lentement pour parvenir a distance de 
l'objet, avec alors un mouvement de balayage jusqu'au 
contact de la cible. L'AO peut etre incomplete, affec- 
ter l'une des mains ou un seul hemichamp visuel. La 
recherche d'une AO ne peut se faire qu'apres s'etre 
assure que le champ visuel etait normal (ou du moins 


suffisant). L'observateur fait face au patient et lui pre- 
sente a plusieurs reprises un objet a saisir rapidement, 
dans l'axe corporel, puis de chaque cote, avec une main, 
puis avec l'autre. L'epreuve est effectuee avec le regard 
et la tete libres, puis, en cas de succes, en condition tete 
et regard fixes, ce qui permet d'apprecier la precision du 
geste dans chaque hemichamp visuel et pour chaque 
main. Remarquons que l'AO illustre une dichotomie 
remarquable dans le traitement cerebral des informa- 
tions visuelles : la meme information issue d'un objet 
(exemple : un verre) subit un traitement perceptif nor- 
mal pour en permettre l'identification (reconnaissance/ 
voie ventrale) et dans le meme temps un traitement 
visuospatial errone, conduisant a des erreurs pour posi- 
tionner et diriger la main qui tente de le saisir (guidage 
visuomoteur/voie dorsale). 

L'apraxie du regard, plus rare, designe une incapacity 
a diriger les yeux vers une cible visuelle pourtant per- 
due et a poursuivre une cible en mouvement. II existe 
une errance du regard, caracteristique, jusqu'a la prise 
de fixation « accidentelle » de la cible (figure 10.4). II 
peut exister egalement un ancrage de la fixation dans 
une certaine partie de l'espace, dont le patient ne peut 
se detacher. Lors d'un mouvement de saisie manuelle, 
il peut etre frappant de constater une perte du couplage 
entre la direction du regard et celle de la main. Le defi- 
cit des mouvements oculaires conjugues visuellement 
guides (saccades d'exploration et poursuite) contraste 
avec la preservation (habituelle) des mouvements ocu- 
laires effectues sur consigne verbale et celle (constam- 
ment) des mouvements reflexes. Ce deficit specif ique 
visuo-oculomoteur se manifeste d'autant plus que 
la scene a analyser est riche et que la demande atten- 
tionnelle est forte. De fait, il peut ne pas apparaitre en 
situation d'enregistrement oculomoteur lors de saccades 
reflexes visuellement guidees dans l'obscurite (souvent 
seule une augmentation de la latence est observee). Ce 
trouble oculomoteur releve d'une lesion du « champ 
oculomoteur parietal », situe dans le sillon intraparietal, 
qui comporte des reseaux de neurones impliques dans 
l'exploration visuo-attentionnelle de l'espace. 

Signalons qu'une lesion unilaterale de la region parie- 
tale posterieure n'entraine pas de syndrome de Balint, 
mais peut provoquer une forme isolee d'AO. Dans ce 
cas, l'AO se manifeste seulement en vision peripherique, 
dans l'hemichamp controlateral a la lesion et de maniere 
dominante pour la main controlaterale a la lesion. 

• Syndrome de negligence spatiale 
unilaterale (NSU) 

Il s'agit d'un syndrome frequent, observe generalement 
apres un accident vasculaire cerebral (AVC) unilateral, 
impliquant le carrefour temporo-parieto-occipital. Le 
trouble est lateralise, concernant le plus souvent l'he- 
mi-espace gauche chez le patient droitier apres une 
lesion droite (les negligences de l'hemi-espace droit 
apres lesion gauche existent, mais sont souvent moins 
severes et plus transitoires). 

La presentation de la NSU est caracteristique et se 
resume ainsi : le patient, qui n'a pas conscience de son 
deficit, se comporte comme si l'espace extracorporel du 
cote gauche par rapport a son axe corporel n'existe pas. 
Ainsi, les objets ou personnes presents a la gauche du 
patient ne sont pas pergus (du moins consciemment) 
et pris en compte, le regard n'explore pas la partie 
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0 Figure 10.3 Syndrome de Balint devoile apres une cecite corticole par AVC ischemique. 

L'IRM en sequence T2 montre des lesions etendues interessant notamment les deux regions parietaies posterieures. 



0 Figure 10.4 Sequences de deplacement du regard lors d'une tache de recherche d'une cible parmi des distracteurs. 

A gauche : patient ayant une simultagnosie. A droite : sujet normal. 
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gauche du monde environnant, les mouvements du 
corps sont effectues uniquement en direction du cote 
droit. Les exemples sont nombreux, illustrant ce trouble 
(exemple : le patient « oublie » les aliments sur la partie 
gauche de l'assiette). Cette negligence unilateral, dans 
ses aspects perceptifs et moteurs, ne concerne pas que la 
vision, mais toutes les modalites sensorielles (le deficit 
est supramodal). 

La NSU peut egalement concerner, avec des disso- 
ciations possibles, l'espace corporel et l'espace repre- 
sente. La negligence de l'espace corporel se manifeste 
par une sous-utilisation et un «oubli» de l'hemicorps 
gauche (exemple : defaut d'habillage du cote gauche 
ou de rasage sur la joue gauche). La negligence de l'es- 
pace represente se revele lorsqu'on demande au patient 
de decrire un lieu, avec dans ce cas une description qui 
se limite a la partie droite de la scene (exemple : l'enu- 
meration des villes en se representant la carte de France 
revele une evocation limitee aux villes situees sur la 
partie droite de la carte). La NSU est aisement revelee 
par la lecture et differentes epreuves graphiques. La 
lecture d'un texte est alteree a la fois par un oubli de 
lecture de la partie gauche des lignes et par des erreurs 
portant sur la partie gauche des mots. Les epreuves 
graphiques montrent un defaut d'utilisation de la partie 
gauche de la feuille de papier (ecriture), un defaut de 
reproduction de la partie gauche des images, un oubli 
de barrage de traits sur le cote gauche et une bissection 
des lignes deviee vers la droite (figure 10.5). 

II convient en pratique de distinguer la NSU des 
consequences d'une HLH (a laquelle elle est souvent 
associee). Le comportement oculomoteur est different 
dans les deux cas. Ainsi, en cas d'HLH, il existe une 
exploration oculomotrice compensatrice dans l'hemi- 
champ gauche deficitaire, alors qu'en cas de NSU, avec 
ou sans HLH associee, l'exploration oculomotrice est 
appauvrie voire inexistante du cote gauche. 


La NSU demeure mal expliquee. Elle est consideree 
comme la consequence d'un trouble de l'attention spa- 
tiale, avec comme elements explicates la dominance de 
l'hemisphere droit dans cette fonction et le role critique 
du lobe parietal, qui serait implique dans des reseaux 
de controle de l'orientation attentionnelle, endogene 
et exogene. L'adaptation visuomanuelle a des prismes 
deviant la vision vers la droite permet de corriger de 
maniere spectaculaire et parfois durable la NSU, dans 
ses differentes composantes, ce qui en fait une mesure 
therapeutique utilisee en reeducation orthoptique [4]. 

Etiologies 

Elies sont nombreuses et conditionnent en partie la pre- 
sentation clinique. 

• Troubles du developpement : les deficits sont presents 
depuis la naissance, meme s'ils peuvent n'etre reconnus 
que tardivement. Les plus frequents sont la dyspraxie 
visuospatiale et la prosopagnosie developpementale. 

• Accidents vasculaires cerebraux (AVC) : les AVC, 
notamment les AVC ischemiques dans le territoire de 
l'artere cerebrale posterieure, constituent la cause la plus 
frequente d'agnosies visuelles. Typiquement, la symp- 
tomatologie est bruyante et donne lieu a une plainte 
visuelle, des lors qu'elle s'est installee brutalement, 
qu'elle releve souvent de lesions bilaterales et qu'elle est 
souvent isolee. La symptomatologie est souvent « previ- 
sible », car elle repond a une systematisation vasculaire. 
Elle est toujours associee a une HLH. 

• Traumatismes craniens (TC) : il s'agit de TC severes, 
ayant comporte un coma initial. L'agnosie visuelle est sou- 
vent difficile a caracteriser du fait de la diffusion des lesions 
cerebrales, des troubles cognitifs associes et de la coexistence 
possible de troubles visuels par atteinte du nerf optique. 



0 Figure 1 0.5 Exemples de manifestations cliniques de negligence spatiale unilateral. 

Ces exemples montrent un defaut d'utilisation de la partie gauche de la feuille de papier (dessin), un defaut de reproduction de la partie 
gauche des images , un oubli de barrage de traits sur le cote gauche et une bissection des lignes deviee vers la droite (c) Yves Rossetti. 
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• Pathologie neurodegenerative : des troubles de 
la perception visuelle peuvent se rencontrer dans la 
maladie d'Alzheimer, notamment du sujet de moins de 
65 ans (formes «aphaso-apraxo-agnosiques»). Ils sont 
constamment presents dans la demence a corps de Lewy 
diffus, habituellement associes a des hallucinations 
visuelles elaborees. Ils peuvent etre isoles dans le syn- 
drome d'atrophie corticale posterieure ou ACP (qui cor- 
respond majoritairement a une forme focale de maladie 
d'Alzheimer). L'ACP se manifeste par le developpement 
progressif et insidieux de troubles visuels, surtout spa- 
tiaux, en l'absence de toute alteration cognitive globale, 
chez des patients jeunes, dont la conscience douloureuse 
de leurs troubles est d'autant plus marquee que leurs 
plaintes ne sont que tardivement rapportees a leur cause 
du fait de la normality de l'examen ophtalmologique [5]. 
Plus exceptionnellement, ils peuvent egalement reveler 
la maladie de Creutzf eld t- Jakob (forme occipitale, dite 
de Heidenhain), avec des troubles visuoperceptifs, evo- 
luant en quelques semaines vers un syndrome demen- 
tiel, avec troubles moteurs, puis coma. 

• Autres causes : elles sont nombreuses, avec en parti- 
cular les tumeurs cerebrales (notamment glioblastome 
ou metastases), les encephalites herpetique ou dysim- 
munes, la leuco-encephalite multifocale progressive, 
les leuco-encephalopathies posterieures regressives, 
les cytopathies mitochondriales - notamment le syn- 
drome MELAS ( mitochondrial encephalomyopathy, lactic 
acidosis , and stroke-like episodes) -, l'anoxie cerebrale ou 
les sequelles d'une intoxication par le monoxyde de 
carbone. 


Conduite du diagnostic 

• Risques d'erreur 

S'agissant de situations rares et de patients souvent dif- 
ficiles a examiner, les risques d'erreur diagnostique sont 
multiples. Pour l'ophtalmologiste, les risques sont d'at- 
tribuer le trouble visuel a une atteinte ophtalmologique 
incidente (cataracte, glaucome, degenerescence macu- 
laire liee a l'age), ou surtout de meconnaitre la significa- 
tion de la plainte, des lors que l'acuite et le champ visuel 
sont normaux. Pour le neurologue, le risque principal est 
d'attribuer a une origine cerebrale des troubles visuels 
en lien avec une pathologie ophtalmologique « cachee » 
(retinopathie, notamment). Pour l'un et l'autre, la diffi- 
culty est parfois de faire la part entre les consequences 
du deficit du champ visuel et des eventuels deficits cen- 
traux associes. 

• Outils du diagnostic 

Une evaluation precise de l'acuite visuelle corrigee et 
du champ visuel est necessaire, mais non suffisante. 
En principe, en cas d'agnosie visuelle, l'acuite visuelle 
est conservee et le champ visuel objective souvent une 
amputation homonyme, unilateral complete (HLH) 
ou partielle (quadranopsie laterale homonyme), ou 
bilaterale partielle (hemianopsie altitudinale homo- 
nyme, double quadranopsie laterale homonyme...). Les 
mesures ophtalmologiques classiques peuvent cepen- 
dant etre prises en defaut. L'existence d'une alexie, d'une 


agnosie des objets ou d'une simultagnosie, peut rendre 
impossible la determination fiable de l'acuite visuelle 
(avec les lettres ou les images). Une acuite «inferieure 
a Parinaud 14 non ameliorable » avec 10/10 de loin est 
evocatrice d'une alexie affectant la lecture des mots et 
non celle des lettres. Une acuite a « voit bouger la main » 
chez un patient capable de detecter un cheveu sur une 
feuille de papier est evocatrice d'une simultagnosie. 
Dans ces cas, la valeur de la resolution spatiale peut 
etre mieux approchee par les reseaux de contraste. Les 
troubles de l'attention spatiale ou les difficultes cogni- 
tives associees peuvent rendre impossible ou non fiable 
la determination du champ visuel. 

L'ecoute des plaintes exprimees par les patients est 
determinante pour orienter le diagnostic, surtout s'il 
existe un contexte de pathologie cerebrale avec ses 
signes propres (hemiplegie par exemple). Entendre 
(comprendre) un patient decrivant son incapacity pour 
« voir » ou pour saisir un verre place sur la table devant 
lui, pour reconnaitre visuellement ses ustensiles de cui- 
sine, ou les visages des proches, fait d'emblee evoquer 
respectivement une simultagnosie, une ataxie optique, 
une agnosie des objets et une prosopagnosie. 

En dehors de plaintes evocatrices d'un trouble neu- 
rovisuel central, il convient d'evoquer cette eventuality 
devant toute plainte visuelle mal specifiee («je vois 
flou», «ce n'est pas net», «je ne sais pas ou sont mes 
affaires »), non expliquee par un examen ophtalmolo- 
gique bien conduit. 

L'evaluation des capacites perceptives selon les dif- 
ferentes modalites peut etre realisee sommairement 
des l'examen clinique, en fonction des plaintes. II est 
possible d'evaluer pragmatiquement : la lecture a haute 
voix (un texte, puis en cas d'echec, des mots isoles, voire 
des lettres isolees); la reconnaissance d'objets sur le 
bureau, de photographies plus ou moins complexes sur 
un magazine, de plages colorees ; la capacity de denom- 
brer des traits sur une feuille de papier ; l'identification 
des lettres lors du test de Navon ; la saisie d'un objet que 
l'on deplace dans le champ visuel peripherique ; l'orien- 
tation du regard vers un objet presente en differentes 
regions du champ visuel. 

Les evaluations cognitives standardisees effectuees par 
les neuropsychologues, les evaluations langagieres pra- 
tiquees par les orthophonistes, les evaluations faites par 
les orthoptistes specialises en basse vision et les bilans 
d'ergotherapie sont indispensables, selon les situations 
individuelles, pour : confirmer les deficits, en apprecier 
le retentissement, en preciser le niveau de desorganisa- 
tion (en cas d'agnosie, ou d'alexie) et orienter la prise en 
charge en readaptation fonctionnelle. 

La demarche diagnostique requiert, bien entendu, de 
prendre en compte les autres deficits et l'histoire medi- 
cale du patient. 

Enfin, des examens complementaires sont habituelle- 
ment indispensables, en tout premier lieu une imagerie 
cerebrale, de type imagerie par resonance magnetique 
(IRM) en l'absence de contre-indication, permettant 
l'analyse anatomique des regions occipito-temporo-pa- 
rietales. Dans certains cas, une imagerie fonctionnelle ou 
metabolique (IRM fonctionnelle, IRM spectroscopique, 
debits sanguins cerebraux, tomographie par emission 
de positons au fluoro-deoxyglucose) s'avere contribu- 
tive au diagnostic. 
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Evaluation des troubles neurovisuels 
d'origine cent rale 

S. Chokron 


Les troubles neurovisuels d'origine centrale chez l'adulte 
peuvent s'exprimer de multiples fagons. Ils regroupent 
tous les deficits retrochiasmatiques, du simple scotome 
a la cecite corticale. Ils peuvent toucher le champ visuel, 
mais egalement l'organisation de l'espace, la reconnais- 
sance visuelle ou encore l'imagerie mentale visuelle. 
La diversity de ces troubles ne rend pas le diagnostic 
evident, d'autant que les outils rapides, exhaustifs, sen- 
sibles et specifiques permettant de caracteriser la nature 
et la severite de ces troubles sont encore rares. On estime 
que 60 % des adultes presentent un trouble neurovisuel a 
la suite d'une lesion cerebrale necessitant une evaluation 
fine et une prise en charge adaptee. Ce chiffre deja impor- 
tant pourrait etre encore plus eleve chez les enfants sur- 
vivant a un episode d'anoxie neonatale. La plupart des 
patients souffrant d'un trouble neurovisuel ne peuvent 
plus conduire, retrouver leur chemin, certains peuvent 
meme ne plus reconnaitre le visage de leurs proches. Les 
troubles neurovisuels constituent done un reel handicap, 
qu'il est necessaire d'evaluer finement pour en apprecier 
la nature et la severite afin de le prendre en charge [1]. 

Examen clinique 

• Examen ophtalmologique 

Chez les patients porteurs d'un trouble neurovisuel 
d'origine centrale, l'examen ophtalmologique peut etre 
tout a fait normal en ce qui concerne les milieux ocu- 
laires et la retine. II revele le plus souvent des reflexes 
pupillaires normaux et confirme ainsi l'integrite de la 
portion anterieure des voies optiques (pregeniculees). 
Rien au niveau oculaire ne peut expliquer l'absence ou le 
trouble de la perception visuelle. On ne met en evidence 
a l'examen ni atrophie optique, ni oedeme papillaire. 

• Perimetrie 

Le champ visuel, e'est-a-dire la perimetrie, reste la seule 
methode fiable pour determiner l'etendue de l'amputa- 
tion du champ visuel chez les patients souffrant d'une 
lesion retrochiasmatique. Habituellement, l'examen peri- 
metrique manuel (Goldmann) ou automatise (Octopus, 
Humphrey, Metrovision) revele une absence de perception 
visuelle consciente dans l'ensemble ou dans une portion 
du champ visuel, plus ou moins etendue en fonction de la 
taille de la lesion, mais toujours contralesionnelle et homo- 


nyme aux deux yeux. Comme l'illustre la figure 10.6, cette 
amputation homonyme du champ visuel peut concemer 
ou non le champ visuel central ou maculaire. 

• Bilan neurovisuel 

En complement du bilan ophtalmologique et de l'examen 
perimetrique, le bilan neurovisuel permet quant a lui 
d'evaluer les troubles de la fonction visuelle d'origine cen- 
trale, essentiellement les troubles de la cognition visuelle, 
afin de mettre en place une reeducation specifique visant 
a restaurer les processus deficitaires en s'appuyant sur les 
capacites residuelles et les afferences preservees. 

Le bilan neurovisuel ne consiste pas en une suite de 
questions elementaires posees au patient permettant 
de mesurer quantitativement une «efficience visuelle ». 
Ce bilan est par nature neuropsychologique, puisqu'il 
concerne la part cognitive de la fonction visuelle : 

• il vise a evaluer et rechercher des eventuelles associa- 
tions ou dissociations entre les differents aspects de la 
fonction visuelle que sont les mecanismes de controle, 
d'utilisation et d'exploration du regard, d'orientation de 
l'attention visuelle et selective dans l'espace, d'analyse 
et de reconnaissance visuelle, d'orientation, de represen- 
tation spatiale et de coordination visuomotrice et enfin 
d'imagerie mentale ; 

• il permet egalement de comprendre l'interaction 
complexe entre les troubles neurovisuels et les autres 
troubles cognitifs eventuellement presents comme les 
troubles du langage ecrit, de la production des gestes, 
de l'attention, des fonctions executives ou encore de la 
memoire qu'il conviendra d'evaluer et de prendre en 
charge de maniere conjointe. 

Fonctions visuelles primaires 

La premiere etape du bilan neurovisuel consiste a eva- 
luer les aspects les plus basiques de la fonction visuelle 
qui concernent le degre de conscience par le patient de 

A A d 4-, 

* ^ 

a b . 

Epargne maculaire 

0 Figure 10.6 Examen perimetrique automatise (Humphrey) 
revelant une hemianopsie laterale homonyme droite sans 
epargne maculaire (A) et avec epargne maculaire (B). 
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II. De la retine au cortex 


ses capacites visuelles afin de rechercher une eventuelle 
anosognosie ou meconnaissance d'un trouble visuel 
par le patient (encadres 10.1 et 10.2), le comportement 
d'exploration visuelle spontanee, ainsi que la position 
de la tete et des yeux au repos. Ces fonctions primaires 
peuvent etre evaluees grace aux premiers subtests 
de la batterie devaluation de la negligence (BEN, 
OrthoEditions). 

Les reflexes photomoteurs et de clignement a la 
menace sont ensuite testes afin de rechercher une 
eventuelle dissociation entre la presence du premier et 
l'absence du second, signant, en particulier la presence 
d'une cecite corticale. 

Enfin, sont evaluees : la perception et la discrimina- 
tion des afferences elementaires (lumiere/obscurite; 


Orientation spontanee du regard* 

Cette epreuve permet de juger de la qualite d'exploration 
visuelle du patient. 

Passation = noter si, en entrant dans la salle, le patient 
explore correctement : 

□ la piece 

□ le siege 

□ I'interlocuteur 

Cotation = le score maximal s'eleve a 3 points : 

• 1 point est attribue si le patient explore la piece 

• 1 point est attribue si le patient regarde le siege sur lequel 
il va s'asseoir 

• 1 point est attribue si le patient regarde I'examinateur 
lorsqu'il lui parle 


* Adapte de la batterie EVA, disponible sur demande www.vision-et- 
cognition.com 


Test de Bisiach revise* 

Cette epreuve permet d'evaluer le degre de conscience 
de la maladie du patient et done d'evaluer le niveau 
d'anosognosie. 

Passation = le patient repondra a la question suivante : 
Pourquoi etes-vous ici? Que vous est-il arrive? 

Dans le cas ou le patient ne reconnaTtrait pas ses troubles, il 
devra repondre aux questions suivantes : 

□ Y a-t-il quelque chose qui ne va pas avec votre vision? 

□ Avez-vous I'impression que vous auriez besoin de lunettes 
(ou que vos lunettes ne sont pas ou plus adaptees)? 

□ Voyez-vous distinctement le monde qui vous entoure? 

□ Vous cognez-vous davantage qu'avant? Si oui, d'un cote 
en particulier? 

□ Lorsque vous cherchez quelque chose, avez-vous plus de 
difficultes a le trouver qu'avant? 

□ Votre entourage vous a-t-il fait part d'inquietudes vous 
concernant? 

Cotation = le score maximal s'eleve a 3 points : 

• I'examinateur mettra entre 0 et 3 points 

• 3 : trouble reconnu spontanement ou en reponse a une 
question sur le(s) symptome(s) 

• 0 : impossible reconnaissance du deficit meme apres 
demonstration clinique 


* Adapte de la BEN, OrthoEditions. 


mouvement/ immobility), la perception et la discrimi- 
nation des differentes tonalites spectrales, la fixation 
visuelle, l'extinction visuelle, la possibility de realiser 
des mouvements oculaires sur ordre oral, sur clic audi- 
tif, ou sur stimulation somesthesique ou visuelle, la 
poursuite visuelle, les capacites a detecter et denombrer 
des stimuli visuels dans l'ensemble du champ visuel, la 
strategic visuelle exploratoire. 

Le bilan des patients porteurs d'une cecite corticale 
se conclut generalement apres cette premiere phase 
devaluation, les taches de cognition visuelle presentees 
ci-dessous n'etant a ce stade pas realisables [2]. 

Evaluation de la cognition visuelle 

Lorsque le niveau de perception visuelle de base le per- 
met, le patient peut etre soumis a des epreuves visant a 
tester l'ensemble de la cognition visuelle. 

S'il existe quelques batteries francophones et anglo- 
phones permettant d'evaluer rapidement les troubles 
neurovisuels des le plus jeune age comme la batte- 
rie devaluation visuo-attentionnelle (EVA, www. 
vision-et-cognition.com), il n'existe pas encore a l'heure 
actuelle de bilan neurovisuel adulte etalonne, sensible et 
specifique balayant l'ensemble des troubles neurovisuels. 
Un bilan de ce type est en cours de finalisation et viendra 
completer les etudes princeps de Ducarne et Barbeau [3]. 

Le bilan neurovisuel pratique en clinique consiste 
actuellement en un ensemble de tests, issus de diffe- 
rentes batteries le plus souvent anglophones, visant a 
evaluer l'integrite de l'orientation de l'attention dans 
l'espace, l'analyse et la reconnaissance visuelle de sti- 
muli simples, complexes ou multiples, 1' organisation et 
la representation de l'espace, la coordination visuomo- 
trice et l'imagerie mentale. 

L'orientation de l'attention dans l'espace est le plus 
souvent testee grace a des tests de barrage de cibles pre- 
sentees avec ou sans distracteurs, comme le barrage de 
cloches (figure 10.7) qui permet de mettre en evidence une 
difficulty a orienter l'attention dans toute ou partie de l'es- 
pace, tout en mesurant les capacites du sujet a selectionner 
une cible donnee (les cloches) et ignorer les distracteurs. 

L'analyse et la reconnaissance visuelle sont evaluees 
en presentant au patient des dessins, images et pho- 
tographies d'objets, de formes, de scenes ou de lieux 
sous un angle ou une echelle prototypiques ou non. Les 
processus de perception, discrimination, analyse, recon- 
naissance et imagerie des couleurs, du langage ecrit et 
des visages, sont habituellement testes de fagon distincte 
a la recherche d'une agnosie des couleurs, d'une alexie 
agnosique ou encore d'une prosopagnosie. Plusieurs 
batteries devaluation de la reconnaissance visuelle sont 
utilisees pour mettre en evidence une agnosie visuelle. 
Les epreuves de copie et de reproduction de memoire de 
dessin sont egalement tres utilisees pour determiner le 
type d'agnosie visuelle. 

La presentation simultanee de plusieurs stimuli 
visuels que les patients doivent denommer, comme 
dans l'epreuve des figures enchevetrees (figure 10.8), 
permet quant a elle de mettre en evidence une 
simultagnosie. 

L'organisation et la representation de l'espace ainsi 
que la coordination visuomotrice sont evaluees grace a 
des epreuves de bissection, de reproduction de dessins 
et de figures geometriques ou encore de taches de poin- 
tage et de precision graphomotrice. 
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Chapitre 1 0. Troubles neurovisuels d'origine centrale 



0 Figure 10.7 Test de barrage des cloches presente sur une 
feuille A4 centree sur le milieu sagittal du sujet. 



0 Figure 10.8 Figures enchevetrees. 

Pour finir, le bilan neurovisuel evalue egalement l'in- 
tegrite de l'imagerie mentale, grace notamment a la bat- 
terie d'imagerie et de perception (BIP) [4], ainsi que la 
presence ou l'absence d 'hallucinations visuelles en lien 
avec la lesion occipitale (figure 10.9) [5]. 


Examens complementaires 

• Electrophysiologie 

Les potentiels evoques visuels (PEV) enregistres chez 
des patients porteurs de cecite corticale peuvent, quant 
a eux, etre rigoureusement comparables a ceux de sujets 
normaux et ne sont done pas tres utiles meme dans le 
diagnostic de cecite corticale. 

L'electroretinogramme, parfaitement normal chez les 
patients atteints de cecite corticale, permet par contre 
d'exclure, en particulier chez l'enfant, une origine reti- 
nienne de la perte de sensation visuelle. 

• Imagerie cerebrate 

devolution des techniques d'imagerie cerebrale a 
considerablement modifie le diagnostic et le suivi des 
troubles neurovisuels d'origine centrale. L'IRM avec 
au besoin injection de gadolinium permet de demon- 
trer la presence d'une lesion occipitale, parietale ou 
temporale, uni- ou bilaterale. En fonction du dia- 
gnostic a confirmer, il est possible de pratiquer une 
scintigraphie cerebrale ou une imagerie fonctionnelle 
dans le cas ou l'imagerie classique morphologique 


Description du champ visuel aveugle 

• La plupart du temps, comment decririez-vous votre champ visuel gauche/droit 
(A adapter en fonction de I'hemichamp aveugle du patient). 


Presence d'hallucinations 

Depuis votre accidenl/iapparition de vos troubles visuels, avez-vous deja percu des choses dans votre champ visuel 
gauche/droit (a adapter en fonction du champ visuel aveugle du patient) ? 


jamais 


Parfois 


Souvent 


Tres souvent 



♦ Quand vous voyez des « choses » dans votre champ visuel gauche/droit (a adapter en fonction du champ visuel 
aveugle du patient), avez-vous I'impression d'avoir temporairement recuperer votre vision ? 


Oui 


Non 


• Ces « choses » apparaissent 

Uniquement dans I'hemichamp aveugle 


Dans l'ensemble du champ visuel 



• Aviez-vous I'impression que ces « choses » etaient reelles ? 


Oui 

Non 

Si la rGponse pr£c4dente est « non » : 

• Aviez-vous deja per^u des choses similaires avant I'accident ? 

Oui 

Non 


0 Figure 10.9 Extrait du questionnaire d 'evaluation des hallu- 
cinations visuelles dans I'HLH. 

(scanner, IRM) ne permet pas de retrouver la lesion 
responsable du champ visuel. L’IRM fonctionnelle 
permet par ailleurs d'evaluer l'activite corticale lors 
d'une stimulation visuelle chez des patients porteurs 
d'une lesion des voies visuelles centrales et de suivre 
la dynamique de la reorganisation. Elle n'est utilisee 
que dans un but de recherche. 


Conclusions 

Le diagnostic, 1'evaluation et la caracterisation des 
troubles neurovisuels d'origine centrale obeissent a 
la nature visuelle des troubles et a leur etiologie d'ori- 
gine neurologique. II est absolument indispensable de 
les depister au plus tot afin de les prendre rapidement 
en charge et d'eviter ainsi leurs consequences deleteres 
sur l'ensemble de la cognition et des interactions avec le 
monde exterieur. 
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Chapitre 1 1 


Atteintes visuelles 
paraneoplasiques 

F.-X. Borruat 


Un syndrome paraneoplasique est une atteinte orga- 
nique en relation avec une tumeur maligne, mais ceci 
a distance de la tumeur. La dysfonction ne resulte done 
pas de la presence de cellules malignes dans l'organe, 
mais d'autres mecanismes : secretion d'hormones, de 
peptides ou de facteurs de croissance par la tumeur 
primaire, ou encore antigenicite croisee entre la cellule 
tumorale et la cellule cible resultant dans la produc- 
tion d' auto-anticorps specif iques. Depuis la premiere 
mention de syndrome paraneoplasique par M. Auche 
en 1890, de multiples syndromes paraneoplasiques 
ont ete decrits, avec des atteintes endocrinologiques, 
mucocutanees, hematologiques, neurologiques et oph- 
talmologiques. Suivant les etudes, 2 a 20 % des patients 
cancereux peuvent presenter une atteinte paraneopla- 
sique. Les atteintes visuelles sont rares et peuvent 
resulter d'une retinopathie, d'une neuropathie optique 
ou encore, plus rarement, d'une atteinte combinee. 
II n'y a pas de donnees epidemiologiques concernant les 
atteintes visuelles paraneoplasiques. 

Retinopathies 

paraneoplasiques 

• Cancer-associated retinopathy (CAR) 

Decrit en 1976 par Sawyer et ah, le CAR est la cause 
la plus frequente d'atteinte visuelle paraneoplasique. 
Typiquement le patient est age de 45-65 ans, sans 
antecedents d'atteinte tumorale, et il presente des 
symptomes de dysfonction retinienne diffuse : photop- 
sies, photophobie, dyschromatopsie et baisse d'acuite 
visuelle pour la dysfonction des cones ; cecite nocturne 
pour la dysfonction des batonnets. Les atteintes campi- 
metriques varient, mais un scotome annulaire evoluant 
vers une restriction concentrique majeure est frequem- 
ment retrouve. L'examen du fond d'oeil est decevant 
initialement, le plus frequemment un retrecissement 
du calibre arteriel etant seul present (figure 11.1). Plus 
tard, une paleur papillaire diffuse sera presente. Le dia- 
gnostic se fait par l'electroretinogramme (ERG) global 
qui confirme la dysfonction diffuse des photorecepteurs 
(voir figure 11.1). Thirkill et al., en 1987, ont demontre 
que le mecanisme aboutissant au CAR est une antige- 


nicite croisee : la cellule tumorale exprime un antigene 
de surface (23 kDa) qui est similaire a la recoverine, une 
proteine qui regule la phosphorylation de la rhodop- 
sine. Les anticorps secretes contre l'antigene tumoral de 
surface seront responsables du blocage de la recoverine 
et done de l'apoptose des photorecepteurs. Depuis lors, 
plus de 20 autres types d'auto-anticorps ont ete demon- 
tres chez des patients souffrant de CAR [1, 2]. 

• Melanoma-associated retinopathy (MAR) 

Decrit en 1988 par Berson et Lessell, cette retinopa- 
thie acquise differe du CAR. Elle n'est associee qu'a 
la presence d'un melanome cutane, souvent au stade 
metastatique. Les hommes sont plus souvent atteints 
(5 hommes /I femme). Les symptomes sont evocateurs 
d'une dysfonction scotopique rapidement evolutive : 
cecite nocturne, mais aussi photopsies vibratoires. La 
fonction centrale est tres souvent preservee. L'examen 
du fond d'oeil est similaire au CAR, avec retrecissement 
arteriel retinien. Le diagnostic se fait par ERG global, et 
montre un ERG electronegatif typique (figure 11.2) [3]. 
Le diagnostic differentiel de cet ERG electronegatif inclut 
retinoschisis lie au sexe, cecite nocturne congenitale sta- 
tionnaire, toxicite de la vincristine, diagnostics qui sont 
rapidement exclus par l'anamnese. Le mecanisme du 
MAR est la production d'auto-anticorps diriges contre 
les cellules de la retine interne, plus specifiquement les 
cellules bipolaires innervees par les batonnets, expli- 
quant la symptomatologie et l'ERG. 

• Dystrophie des cones 

Decrite en 1990 par Cogan et ah, cette retinopathie para- 
neoplasique est tres rare. Les symptomes evoquent une 
dysfonction photopique (photophobie, dyschromatop- 
sie, baisse d'acuite visuelle) et l'ERG global confirmera 
l'atteinte elective et diffuse des cones. 

• Bilateral diffuse uveal melanocytic 
proliferation (BDUMP ou DUMP) 

Decrite par Machemer et al. en 1966, cette retinopathie 
paraneoplasique est rare et particuliere. Si le DUMP se 
presente tres souvent chez des patients avec une tumeur 
primaire occulte, sa clinique est particulierement 
bruyante et rapidement evolutive. La survie moyenne 
du patient avec DUMP est de 18 mois. A l'inverse des 
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II. De la retine au cortex 


a 






0 Figure 1 1. 1 CAR. 

a , b. L' exomen du fond d'oeil ne met en evidence qu'un resea u arteriel retinien de calibre diminue. 

c-f. ERG global d'un sujet normal (ligne superieure) et d'un patient atteint de CAR (ligne inferieure). La fonction scotopique (c, d) et photo- 
pique (e, f) du patient est diminuee de maniere diffuse et severe , I'ERG global ne montrant pratiquement plus de potentiels enregistrables 
aux deux yeux. 



0 Figure 1 1.2 MAR. 

Exemple d'un ERG global electronegatif et d'un ERG global nor- 
mal. En condition scotopique et avec un flash d'intensite elevee, 
un sujet normal (a gauche) montre une amplitude de I'onde b 
toujours superieure a /'amplitude de I'onde a. A droite, I'ERG d'un 
patient atteint de MAR , obtenu dans les memes conditions de 
stimulation : /'amplitude de I'onde b (retine interne) scotopique 
est inferieure a I'amplitude de I'onde a (photorecepteurs) : ERG 
electronegatif. 

CAR, MAR et dystrophie des cones, les patients avec 
DUMP n'ont pas d'auto-anticorps diriges contre des 
cellules retiniennes, mais leurs cellules cancereuses 
sont probablement responsables de la secretion d'un 
facteur de croissance, lui-meme responsable de la pro- 
liferation de melanocytes uveaux totalement benins. 
L'epaississement choroidien qui resultera de cette pro- 


liferation melanocytaire sera directement responsable 
de la presentation clinique : hypermetropisation acquise 
et evolutive en raison du deplacement anterieur de la 
retine, lesions retiniennes profondes, neo-naevi choroi- 
diens (figure 11.3) [4]. L'ERG global montre une dys- 
fonction retinienne diffuse. Une cataracte complique 
rapidement le tableau et les vaisseaux episcleraux et 
conjonctivaux sont dilates et tortueux. 

• Retinopathie vitelliforme 
paraneoplasique 

Decrite en 2001 par Borkowski et ah, cette retinopathie 
paraneoplasique est rare et associee a la presence d'un 
melanome metastatique, qu'il soit cutane ou uveal. 
Cependant, elle differe du MAR et autres retinopathies 
par sa presentation clinique typique. Les auto-anticorps 
sont diriges contre la neuroretine et l'epithelium pig- 
mentaire de la retine avec, comme resultante, de mul- 
tiples decollements sereux de la retine (figure 11.4) 
[5, 6]. L'aspect fondoscopique et surtout a la tomogra- 
phie en coherence optique ( optical coherence tomography 
ou OCT) est diagnostique. Le traitement agressif de la 
tumeur primaire permet parfois d'inverser le cours de 
la retinopathie. 
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Chapitre 7 7 . Atteintes visuelles paraneoplasiques 



0 Figure 11.3 DUMP. 

a. L'examen du fond d'ceil met en evidence des lesions pigmentees (neo-ncevi choroidiens) a I'oeil droit. 

b. L'examen du pole posterieur de I'oeil gauche montre une multitude de lesions proton des, arrondies et non pigmentees. 

c. En angiographie retinienne fluoresceinique, d'innombrables lesions fluorescentes, parfois coalescentes, couvrent la retine de I'oeil gauche. 

d. e. L'examen post mortem du meme patient revele un epaississement diffus de la choroide par des melanocytes, sans activite mitotique, 
ainsi que quelques lesions plus epaisses correspondant aux neo-ncevi choroidiens. 

Source : adaptee de Borruat et al. [4]. 



0 Figure 11.4 Retinopathie vitelliforme paraneoplasique. 

a. L'examen du fond d'ceil met en evidence un decollement sereux retinien central bilateral avec des depots pseudo-vitelliformes inferieurement. 

b. L'examen par OCT illustre les decollements retiniens centraux et met en evidence de plus petites zones de decollement. 

c. d. Les multiples zones de decollement retiniens sont facilement visualisables en pseudo-infrarouge (c) et les depots pseudo-vitelliformes 
sont bien deli mites en autofluorescence (d). 

Source : adaptee de Meier et al. [6] 
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II. De la retine au cortex 


Neuropathies optiques 
paraneoplasiques 

Decrite par Pillay et al. en 1984, cette atteinte visuelle 
paraneoplasique est rare. La perte visuelle qui en 
resulte differe des retinopathies paraneoplasiques par 
sa presentation soudaine et son mode d 'evolution tres 
rapide ou subaigu. La perte visuelle est rarement isolee, 
associee souvent a une paralysie de nerfs craniens, une 
polyneuropathie, un syndrome cerebelleux, un nystag- 
mus vertical. La ponction lombaire peut mettre en evi- 
dence une cellularite et une proteinorachie augmentees. 
L'examen ophtalmologique est particulier, mettant en 
evidence la presence de cellules vitreennes ainsi qu'une 
turgescence papillaire bilaterale. 


Atteintes paraneoplasiques 
combinees : retinopathie 
et neuropathie optique 

En 2003, Cross et al. ont rapporte pour la premiere fois qu'une 
atteinte visuelle paraneoplasique combinee etait possible 
chez certains patients [7]. Un auto-anticorps dirige contre 
une proteine de 62 kDa (collapsin response-mediator protein- 
5-IgG ou CRMP-5-IgG) en etait responsable et ces patients 
montraient alors l'aspect fondoscopique des neuropathies 
optiques paraneoplasiques et une dysfonction retinienne 
a l'ERG. Encore plus rare est l'association paraneoplasique 
d'une dystrophie des cones avec auto-anticorps specifiques 
et une neuropathie optique (figure 11.5) [8]. 



RE Scotopic -25dB 


2 



RE Scotopic OdB 




LE Scotopic -25dB 





# Figure II . S Paraneoplasie combinee. 

a, b. Initialement , l'examen du fond d'oeil est rendu flou par la presence de cellules vitreennes et revele une turgescence papillaire bilaterale 
ainsi qu'un calibre arteriel retinien reduit. 

c. L'ERG global scotopique des deux yeux (deux premieres lignes) est parfaitement normal mais l'ERG photopique (derniere ligne) ne montre 
plus de potentiels enregistrables. 

d. Un auto-anticorps dirige contre une proteine de 42 kDa a ete mis en evidence et marque specifiquement les segments externes (cercles) 
des cones d'une retine de singe rhesus. 

Source : adaptee de Finger et al. [8] 
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Chapitre 7 7 . Atteintes visuelles paraneoplasiques 


Conclusion 

Les atteintes visuelles paraneoplasiques sont rares, 
mais le role de l'ophtalmologue est primordial. En 
effet, la tumeur primaire est souvent occulte, non 
diagnostiquee, et le pronostic vital du patient peut 
dependre de la rapidite de sa prise en charge sur le 
plan oncologique. II convient done de suspecter la pos- 
sibility d'une atteinte visuelle paraneoplasique chez 
un patient d'age moyen qui se presente avec une perte 
visuelle progressive inexpliquee. L'aspect fondosco- 
pique est souvent decevant et un ERG global est neces- 
saire pour confirmer l'atteinte retinienne. L'aspect 
fondoscopique peut etre parfois typique et suggestif 
d'un diagnostic precis : DUMP, retinopathie vitelli- 
forme paraneoplasique, neuropathie optique para- 
neoplasique. Des auto-anticorps specifiques peuvent 
etre presents, mais les resultats de l'examen peuvent 
prendre parfois plusieurs semaines. De maniere prio- 
ritaire, il convient done d'investiguer le patient sur 
le plan oncologique et l'ophtalmologue peut initier 
les investigations en demandant un CT-scan (compu- 
terized tomography scan) thoraco-abdominal, tout en 
organisant des examens complementaires (gynecolo- 
gique, urologique, cutane) afin de reveler la source 
de la tumeur primaire. Un PET-scan (positron emission 
tomography scan) corps entier est souvent necessaire a 
la recherche du neoplasme. Le traitement precoce et 
agressif de la tumeur primaire peut parfois stabiliser 


ou inverser le processus de perte visuelle. II n'existe 
pas de traitement base sur les preuves pour les divers 
syndromes paraneoplasiques decrits ci-dessus et les 
options therapeutiques incluent corticosteroi'des, plas- 
mapherese, immunoglobulines intraveineuses ou anti- 
corps monoclonaux. 
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Chapitre 12 


Apport de I'electrophysiologie 
devant une baisse d'acuite visuelle 
a fond d'oeil normal 


I. Audo 


L'acuite visuelle se definit comme le pouvoir de reso- 
lution le plus fin a un contraste maximum et est opti- 
male au niveau de la fovea. Une acuite visuelle normale 
necessite une transparence des milieux optiques jusqu'a 
la macula, une projection nette de l'image sur le plan 
retinien apres correction d'eventuelles aberrations 
refractives, une bonne fonction maculaire et une bonne 
fonction des voies optiques, notamment dans leur fais- 
ceau temporal, de la macula vers le cortex occipital. La 
baisse d'acuite visuelle (BAV) a fond d'oeil normal est 
un motif frequent de consultation, tout particulierement 
en neuro-ophtalmologie ou en electrophysiologie et sa 
prise en charge necessite une demarche diagnostique 
precise prenant en compte l'ensemble de l'axe visuel. En 
particulier, le diagnostic de baisse d'acuite visuelle liee 
a une retinopathie a fond d'oeil « normal » ou de baisse 
visuelle non organique peut etre complexe et justifier 
des examens ophtalmologiques, au sein desquels l'elec- 
trophysiologie visuelle tient une place privilegiee. Une 
conclusion hative dans un sens ou un autre peut induire 
une prise en charge inadaptee ou la reconnaissance d'un 
handicap visuel qui n'existe pas. 

Ici, nous designerons par le terme de BAV « non orga- 
nique » une BAV pour laquelle une cause optique, un 
trouble des milieux, une dysfonction maculaire ou de 
l'ensemble des voies visuelles ont ete exclus, ne relevant 
done pas d'une prise en charge ophtalmologique. Nous 
prefererons le terme de BAV non organique qui peut en 
realite refleter plusieurs diagnostics, tels qu'une simula- 
tion, une pathomimie ou une conversion hysterique, qui 
depassent l'expertise ophtalmologique [1]. 

Particularity de I'examen 

clinique 

Dans le contexte clinique d'une BAV, l'interrogatoire 
recherche des elements d' orientation etiologique (notam- 


ment prodromes, gene visuelle precise, mode d'installa- 
tion, duree, uni- ou bilaterale, accompagnee de douleurs, 
avec ou sans photophobie, hemeralopie, metamorphop- 
sies, photopsies, troubles neurologiques associes, troubles 
auditifs, prises medicamenteuses, prises de toxiques 
comme le tabac ou l'alcool, antecedents familiaux). On 
recherche egalement les consequences psycho-sociales de 
cette BAV mais aussi des elements evoquant un benefice 
secondaire ou des incoherences, notamment en obser- 
vant le comportement visuel du patient dans l'evitement 
d'obstacles. 

L'examen clinique soigneux est ensuite indispensable 
incluant notamment une etude fine de la refraction, au 
besoin sous cyclopegie, surtout chez l'enfant, avec, au 
moindre doute, un examen de la topographie corneenne 
a la recherche d'un keratocone (figure 12.1). 

D'autres tests a cette phase de l'examen clinique 
peuvent etre utiles pour etayer une suspicion de 
baisse d'acuite visuelle non organique comme le test 
de Thibaudet (congu comme un E de Snellen pour un 
meme degre d'acuite visuelle, plusieurs optotypes 
existent variant par le nombre et la longueur de leur 
jambage) ou des tests de vision stereoscopique (voir 
pour plus de details [2]). 

L'examen a la lampe a fente recherche en particulier 
une opacite corneenne ou cristallinienne. En l'absence 
d'alteration manifeste au fond d'oeil, les examens com- 
plementaires sont essentiels pour documenter l'origine 
de la BAV. 


Examens complementaires 

Dans la demarche diagnostique d'une BAV a fond 
d'oeil normal, les examens complementaires devront 
permettre de documenter, ou d'exclure, de fagon objec- 
tive une cause organique a la dysfonction visuelle mais 
aussi, dans ce cas, permettre de localiser le siege de 
la dysfonction pour un diagnostic precis. La plupart 
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0 Figure 12. 1 Patient de 24 ans adresse pour baisse d'acuite visuelle bilaterale progressive avec fond d'oeil normal. 

a. L'enregistrement des PEV avec la correction indiquee par I'ophtalmologiste revele des reponses a peine discernables du bruit de fond pour 
les stimulations par damiers et des reponses aux flashs presentes sans asymetrie inter hemispherique. 

b. L'ERG multifocal retrouve une diminution globale de I'amplitude des reponses qui sont cependant presentes pour I 1 ensemble des hexagones 
testes. 

c. Le SD-OCT maculaire et centre sur le nerf optique ne revele pas d'alteration structured. 

d. La topographie corneenne met par contre en evidence des alterations compatibles avec le diagnostic de keratocone bilateral. 
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Chapitre 12. Apport de I'electrophysiologie devant une baisse d'acuite visuelle a fond d'oeil normal 


du temps, les examens simples tels que la mesure de 
l'acuite visuelle, des contrastes, le champ visuel, l'etude 
des pupilles, la tomographie en coherence optique 
(optical coherence tomography ou OCT) et la vision des 
couleurs permettent l'orientation diagnostique. La 
tomographie en coherence optique en domaine spectral 
(spectral-domain optical coherence tomography ou SD-OCT) 
permet d'analyser precisement les couches successives 
de la retine; elle sera couplee aux cliches en lumiere 
monochromatique (infrarouge et autofluorescence) afin 
de depister des anomalies discretes, non visibles lors 
de l'examen du fond d'oeil y compris apres dilatation 
pupillaire. L'OCT permet de diagnostiquer certaines 
affections inflammatoires de la retine externe comme 
le syndrome des taches blanches evanescentes (multiple 
evanescent white dot syndrome ou MEWDS), responsables 
de troubles visuels chez la femme jeune et souvent pris 
pour une pathologie neuro-ophtalmologique, ainsi que 
des atteintes maculaires discretes telles les dystrophies 
des cones debutantes (figure 12.2). 

L'imagerie par resonance magnetique (IRM) des voies 
optiques est souvent necessaire egalement. Lorsque ces 
examens ne permettent pas d'expliquer la BAV, les exa- 
mens electrophysiologiques et morphologiques, reti- 
niens et/ ou des voies optiques retrobulbaires, tiennent 
une place importante. Ils devront etre realises avec soin 
en surveillant avec attention la bonne fixation de la sti- 
mulation par le patient et devront etre repetes en cas de 
doute. 

Les examens electrophysiologiques cles dans le cadre 
d'une BAV a fond d'oeil normal non expliquee par les 
explorations neuro-ophtalmologiques standard sont 
l'enregistrement des potentiels evoques visuels (PEV) 
en utilisant des stimulations par damiers et un test de 
fonction maculaire comme l'electroretinogramme (ERG) 
par stimulation par damiers ou par un panel d'hexago- 
nes (ERG multifocal). On note que l'ERG global, champ 
total, n'est pas un test de la fonction maculaire mais de la 
retine peripherique et done ne sera pas en premiere ligne 
dans le cadre d'explorations d'une BAV inexpliquee. II 
prendra par contre tout son sens en cas de dysfonction 
maculaire pour documenter si celle-ci est localisee ou 
bien generalisee a la retine peripherique. II est essentiel 
que la refraction du patient soit corrigee et que la stabi- 
lity de la fixation soit controlee avec attention. Dans le 
cas contraire, une alteration des reponses pourrait etre 
faussement interpretee comme un trouble de la fonction 
visuelle. II en est de meme en cas d'opacifications des 
milieux (taie corneenne, cataracte, hemorragie intra- 
vitreenne, figure 12.3) qui, si elles sont significatives, 
peuvent egalement gener la projection correcte de ces 
stimulations structurees sur la macula et entrainer une 
alteration des reponses, sans indiquer obligatoirement 
une dysfonction des nerfs optiques ou de la macula. 
Dans ces cas complexes, I'electrophysiologie ne permet- 
tra pas toujours de repondre precisement sur l'atteinte 
maculaire ou du nerf optique en raison de la presence de 
facteurs confondants (troubles des milieux ; figure 12.3). 

• Potentiels evoques visuels [3] 

II s'agit de l'examen cle en cas de BAV a fond d'oeil nor- 
mal. Les PEV permettent d'evaluer l'ensemble des voies 
visuelles, de la partie anterieure de l'oeil jusqu'au cortex 
visuel. La projection de la stimulation par damiers, en 
particulier, se fait au niveau maculaire et necessite done 


une bonne correction optique, une transparence des 
milieux et un fonctionnement maculaire normal pour la 
genese correcte du signal. On congoit que toute anomalie 
sur l'axe visuel peut modifier les reponses. Par ailleurs, 
en l'absence d'anomalie refractive ou des milieux, toute 
reponse alteree aux PEV damiers doit etre completee par 
un test de fonction maculaire afin d'eliminer une dys- 
fonction maculaire avant de conclure a une dysfonction 
dans les nerfs optiques (voir exemple de PEV dans un 
cas d'oedeme maculaire : figure 12.4). Les PEV damiers, 
quand les reponses sont normales, peuvent permettre 
d'estimer l'acuite visuelle : des reponses normales aux 
damiers 15' ou mieux 1' sont compatibles avec une 
acuite visuelle d'au moins 7 a 8/10 en l'absence de lesion 
foveolaire focale lorsque celle-ci est inferieure a la taille 
de projection des damiers. 

L'enregistrement des PEV en reponse aux flashs 
donne par contre des informations plus grossieres mais 
peu modifiees par un trouble des milieux. Ils permettent 
seulement d'evaluer s'il existe une conduction du signal 
dans les voies optiques, d'apprecier ou non la symetrie 
de reponses entre les deux hemispheres et entre les deux 
yeux. La presence de reponses enregistrables apres sti- 
mulation par flashs est compatible avec une vision d'au 
moins la perception lumineuse. 

A la vue de ces elements, s'il n'existe pas de lesion 
foveolaire focale (SD-OCT) et si les reponses aux PEV, 
notamment 15' et 7', sont normales, on peut conclure a 
une BAV non organique. Par contre, si les reponses obte- 
nues sont alterees, malgre une fixation satisfaisante de la 
stimulation par le patient, l'examen devra etre complete 
par un test de fonction maculaire, tel que l'ERG damiers 
ou multifocal afin d'eliminer une dysfonction maculaire. 

• Electroretinogramme damiers [4, 5] 

Peu repandu en France, cet examen fournit en meme 
temps des informations sur la fonction maculaire et 
la fonction des cellules ganglionnaires. La stimulation 
s'effectue avec un echiquier noir et blanc, alternant, 
identique a celui employe pour l'enregistrement des 
PEV damiers, le plus souvent de taille 30'. La reponse 
generee consiste en une deflection negative incons- 
tante (N35) puis une deflection positive P50 suivie d'un 
deflection negative N95. La N95 a son origine dans les 
cellules ganglionnaires, l'ERG damiers est done un des 
seuls tests electrophysiologiques a etudier la fonction 
des cellules ganglionnaires a destinee maculaire. La 
P50 a son origine pour ~ 70 % au niveau des cellules 
ganglionnaires mais a, pour 30 %, une origine plus 
proximale, au niveau des photorecepteurs maculaires. 
Ainsi en cas d'atteinte des cones maculaires, il existe un 
trouble de genese du signal au niveau des photorecep- 
teurs avec une diminution voire disparition de l'onde 
P50 et N95 en rapport. Par contre, en cas d'atteinte pri- 
mitive des fibres ganglionnaires (comme dans l'atrophie 
optique dominante ou la neuropathie optique de Leber), 
il y a une conservation de la P50, cependant diminuee en 
amplitude, et de temps de culmination raccourci, avec 
une disparition de la N95. L'ERG damiers est un exa- 
men tres utile en cas d'alteration des reponses aux PEV 
damiers pour distinguer une dysfonction maculaire 
d'une atteinte du nerf optique [5]. Cependant, contraire- 
ment a l'ERG multifocal, il informe sur la fonction macu- 
laire globale mais ne fournit pas une cartographie de 
l'electrogenese maculaire. 
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I Figure 12.2 Patient de 20 ans avec baisse progressive et bilaterale de I'acuite visuelle qui est chiffree a 1/20 aux deux yeux non 
ameliorable par correction optique. 

a. L'examen du fond d'oeil est normal conduisant a la possibility d'une baisse d'acuite visuelle non organique. L'examen des PEV damiers et 
flashs ne retrouvent pas de reponse discern able du bruit de fond. 

b. L'ERG global retrouve des reponses diminuees en amplitude dans les conditions scotopiques et surtout une absence de reponses discer- 
nables du bruit de fond dans les conditions photopiques compatible avec une dysfonction retinienne generalisee de type cone-batonnet. Le 
SD-OCT (c) met en evidence des alterations la retine externe avec une hyporeflectivite de la zone ellipsoide et /'absence de zone d'interdigi- 
tation. Ces alterations sont compatibles avec une dystrophie de type cone-batonnet. 



156 


Document telecharge de ClinicalKey.fr par Faculte de Medecine de Tunis juillet 11, 2016. 

Pour un usage personnel seulement. Aucune autre utilisation rTest autorisee. Copyright ©2016. Elsevier Inc. Tous droits reserves. 







Chapitre 12. Apport de I'electrophysiologie devant une baisse d'acuite visuelle a fond d'oeil normal 


PEVDA60' 

OO tUrxM 


Omn 39s Val- 36 R«j- 0 
AVP CONTUSION OO 


EXAMEN D’ELECTROPHYSIOLOGIE VISUELLE 

PEVDA30’ 7mn 25s VsN 60 Rej- 0 PEVFLW 

00 thrrtM AVP CONTUSION OO 00 


3mn11s Vsl-60 Rej- 0 
AVP CONTUSION 00 







0 Figure 12.3 Patient de 74 ans adresse pour baisse d'acuite visuelle de I'oeil droit a fond d'oeil « normal » dans les suites d un trauma- 
tisme oculaire globe ferme avec une suspicion de neuropathie optique post-traumatique. 

Son acuite visuelle est reduite a 1/20 a droite, 1/10 en vision excentree et 5/10 a gauche , non ameliorable par une correction optique. 
L'examen a la lampe a fente revele une cataracte nucleaire bilaterale avec un examen du fond d'oeil normal mais gene par la cataracte. 
L'examen des potentiels evoques visuels par damiers (a) retrouve une alteration des reponses plus marquee a droite qu'a gauche qui sont 
mal structures et d 'apparition retardee; les reponses aux flash s sont presentes a droite com me a gauche mais egalement mal structures. 
L'examen de I'ERG damiers (b) retrouve une diminution de I'amplitude de I'onde P50 et de I'onde N95 en rapport. Le SD-OCT centre sur la 
macula (c) retrouve un trou macula ire a droite et est normal a gauche. La presence d'une cataracte nucleaire bilaterale dans ce cas est un 
facteur confondant qui peut expliquer les alterations des reponses aux stimuli structures (PEV damiers et ERG damiers) : les alterations des 
reponses a I'ERG damiers peuvent etre expliquees par cette opacification significative des milieux au moins a gauche et des PEV damiers ; on 
peut penser que les alterations macula ires a droite expliquent les alterations plus marquees des reponses aux PEV damiers a droite mais dans 
ce contexte, une neuropathie optique ne peut etre formellement exclue uniquement par les examens electrophysiologiques. 


• Electroretinogramme multifocal [ 6 ] 

L'ERG multifocal s'enregistre comme I'ERG damiers, 
mais apres dilatation pupillaire, en binoculaire s'il 
n'existe pas de trouble du parallelisme oculaire, ou en 
monoculaire le cas echeant, avec correction optique et 
controle de la fixation. II donne une cartographie de 
l'electrogenese maculaire, contrairement a I'ERG damier. 

A Tissue de ces examens bien conduits, un diagnostic 
plus precis devant une BAV a fond d'oeil normal peut 
etre obtenu. 


Principales causes de baisse 
d'acuite visuelle a fond d'oeil 

normal 

Le tableau 12.1 enonce les causes principales de BAV 
a fond d'oeil normal. La demarche diagnostique per- 
mettra de distinguer une atteinte organique versus non 
organique, et dans le premier cas une atteinte du nerf 


157 


Document telecharge de ClinicalKey.fr par Faculte de Medecine de Tunis juillet 11, 2016. 

Pour un usage personnel seulement. Aucune autre utilisation rTest autorisee. Copyright ©2016. Elsevier Inc. Tous droits reserves. 







II. De la retine au cortex 


PEVDA60' 

OD stimuli 


2mn 17s Val= 40 Rej= 0 


EXAMEN D'ELECTROPHYSIOLOGIE VISUELLE 


PEVDA60' 

OD stimuli 


5mn 52s Val= 60 Rej= 0 PEVDA30' 

OD stimuli 


7mn 8s Val* 60 Rej« 0 




100 ms 


PEVDA60' 

OG stimuli 


Imn 39s Val=60 Rej= 6 


PEVDA30' 
OG stimuli 


6mn 32s Val»60 Rej= 0 PEVDA15' 

OG stimuli 


4mn 13s Val=60 Rej» 0 





Sublet: V 21/1 1/19S02.12.10 OD 
Field View 


Subject: V 21/11/19502.12.10 OS 
Field View 


^ jl/ ^ ^ ijV JV ’iW >/\iw tf\r* iJVfi 

^ \jV ^ yw sa* ^ 

^ ^ ^ ^ ^ ^ A* A* A* ^ A* 

n|V <A/ fc V\* aA* vAv /^V /JU 'Ji/ \J\fi \JWv \jVr* A* \]d 'i/V A* *JV 

^ \j\s i/V ^ ^\rt ijl/r 


| 200 rf / 
0 80 


>\|V VV 

'J\s <JU v\/w s/V t/V ^ ^ 

^ ^ ^ ^ 

h/U j/w ^ l/V yV. 


I 200 nV 
0 80 


>|w -/w t/w >JW Jw 

\|w \/V \Av v 1 ^ *JW < iw* 

-A# A* </[v- At 


a 



F Figure 12.4 Patient de 60 a ns adresse apres plaie transfixiante du globe oculaire droit a type de plaie corneenne suturee avec un 
bon resultat anatomique ; i'acuite visuelle est cependant reduite a 1/20 non ameliorable par une correction optique et le patient est 
adresse pour suspicion de neuropath ie optique post-traumatique. 

L’examen des PEV par damiers (a) retrouve a droite des reponses uniquement discernables pour les damiers 60' mais non discernables 
pour les damiers 30' (ni 15' non presentes sur la figure); a gauche , les reponses sont presentes pour toutes les stimulations sans asymetrie 
inter-hemispherique, d'amplitude et de temps de culmination normaux. L'examen de I'ERG multifocal retrouve des alterations pour les 
reponses aux hexagones se projetant dans Zaire maculaire centrale (cercle) a droite (b) par rapport a la gauche ou les reponses retrouvees 
sont normales pour /'ensemble des hexagones (c). Le SD-OCT (d) centre sur la macula retrouve un oedeme maculaire cystoide a droite expli- 
quant la dysfonction maculaire a I'origine des troubles de conductions dans les voies optiques droites. Dans ce contexte, il est difficile d'exclure 
formellement une neuropathie optique traumatique associee. 
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Chapitre 12. Apport de I'electrophysiologie devant une baisse d'acuite visuelle a fond d'oeil normal 


Tableau 12.1 

Causes principales de baisse d'acuite visuelle a fond d'oeil normal 


Site de la 
dysfonction 

Cause de la BAV 

BAV 

PEV 

PERG 

ERG global 

Retine 

Cones maculaires 


Stargardt debutant 

Bilaterale 

permanente 

Reponses alterees 

Alteration de la p50 

Normal 


Dystrophie maculaire 
occulte 

Bilaterale 

permanente 

Reponses alterees 

Alteration de la p50 

Normal 

Ensemble du systeme des cones 


Dystrophie des 
cones ou cones- 
batonnets, surtout 
debutante 

Bilaterale 

permanente associee 
a une photophobie 

Reponses alterees 

Alteration de la p50 

Alterations 
des reponses 
photopiques 
> scotopiques 

Systeme des batonnets et des cones 


CAR ou retinopathie 

auto-immune 

CAR-like 

Bilaterale, 
rapidement 
progressive, 
permanente, degre 
divers de trouble 
de vision nocturne, 
photopsies +++ 
qui precedent 
classiquement la 
decouverte du 
carcinome, le plus 
souvent pulmonaire 
ou gynecologique 

Reponses alterees 

Alteration de la p50 

Alteration 
des reponses 
scotopiques et 
photopiques 


AZOOR 

Unilaterale le 
plus souvent, 
photopsies ++, 
elargissement 
frequent de la TA au 
CV; parfois sequelles 
de pathologies 
retiniennes 
visibles au fond 
d'oeil comme 
une choroidite 
ponctuee interne ou 
multifocale 

Reponses alterees 

Alteration de la p50 

Alterations 
predominates 
sur la reponse au 
flicker 30 Hz. Un 
complement par 
I'enregistrement 
de I'electro- 
oculogramme 
permettra de 
documenter 
une atteinte 
supplemental 
de la fonction 
de I'epithelium 
pigmente retinien 

Couches internes de la retine 


MAR 

Bilaterale, 
rapidement 
progressive, 
permanente, degre 
divers de trouble 
de vision nocturne, 
photopsies +++, 
en general dans 
un contexte 
de melanome 
connu, signe le 
developpement 
d'une metastase 

Reponses alterees 

Alteration de la p50 

Reponses 

scotopiques mixtes 
electronegatives 
avec preservation 
de I'onde a 
et diminution 
de I'onde b; 
aspect typique 
d'onde a carree 
en photopique 
caracteristique des 
atteintes des voies 
des bipolaires ON 


Occlusion de I'artere 
centrale de la retine, 
occlusion de I'artere 
ciliaire ou d'une 
branche irrigant la 
macula 

Le plus souvent 
unilaterale 

Reponses alterees 

Alteration de la p50 

Reponses 

scotopiques mixtes 
electronegatives 
avec preservation 
de I'onde a et 
diminution de 
I'onde b 

Nerf optique 

D'origine genetique 


(Suite) 
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II. De la retine au cortex 


Tableau 12.1 

Suite 


Site de la 
dysfonction 

Cause de la BAV 

BAV 

PEV 

PERG 

ERG global 

Cellules 

ganglionnaires 

Neuropathie 
optique de Leber, 
AO dominante, 
AO autosomiques 
recessives 


Reponses alterees 

Alteration de la N95 

Normal 

Acquises 

Fibres optiques 
retrobulbaires 

Neuropathie optique 
inflammatoire ou 
demyelinisante 


Reponses alterees 

Atteinte variable de 
la N95 et facteur 
pronostique des 
alterations de la P50 

Normal 

Cellules 

ganglionnaires et/ 
ou fibres optiques 
retrobulbaires 

Neuropathie 
optique toxique, 
traumatique, 
neuropathie 
optique ischemique 
posterieure 


Reponses alterees 

Atteinte variable de 
la N95 

Normal 

Fibres optiques 
retrobulbaires/ 
cellules 

ganglionnaires 

Neuropathie optique 
paraneoplasique 


Reponses alterees 

Atteinte variable de 
la N95 

Normal 

Cortex visuel 


Cecite corticale 
d'origine 
ischemique, 
tumorale ou 
traumatique 


Reponses alterees 

Normal 

Normal 


AO : atrophie optique; AZOOR : acute zonal occult outer retinopathy; BAV : baisse d'acuite visuelle; CAR : carcinoma associated retinopathy; CV : champ visuel; 
ERG : electroretinogramme; MAR : melanoma-associated retinopathy; PERG : ERG pattern ou ERG damiers; PEV : potentiels evoques visuels; TA : tache aveugle. 


optique ou des voies visuelles retrobulbaires versus une 
atteinte maculaire ou retinienne glob ale. 

Les causes de BAV organique a fond d'oeil normal vont 
varier en fonction de l'age du patient ainsi que du contexte 
clinique et familial. Concernant les causes d'origine macu- 
laire ou retinienne globales chez l'enfant, on retiendra 
les dystrophies retiniennes hereditaires et notamment les 
stades precoces de maladie de Stargardt, les dystrophies 
des cones (qui s'accompagnent typiquement d'une paleur 
papillaire temporale qui peut etre le seul signe visible au 
fond d'oeil avec un diagnostic differentiel de neuropathie 
optique) et la dystrophie maculaire occulte. Ces etiologies 
devront etre distinguees des neuropathies optiques a un 
stade precoce ou la paleur papillaire peut manquer (neu- 
ropathies compressives, toxiques, hereditaires, etc.). Chez 
l'adulte, les dystrophies retiniennes sont plus rarement 
une cause de BAV a fond d'oeil normal et il faudra elimi- 
ner en priorite les neuropathies optiques retrobulbaires, 
les pathologies ischemiques retiniennes passees inaper- 
ques (occlusion arterielle dont l'examen clinique peut etre 
normal a distance de l'evenement), surtout chez les sujets 
presentant des facteurs de risques cardiovasculaires. 
II faudra aussi garder en memoire la possibility de syn- 
dromes paraneoplasiques retiniens, certes exceptionnels 
mais qui vont se caracteriser par une alteration majeure 
d'installation rapide de la fonction visuelle et qui peuvent 
preceder la decouverte du cancer primitif ou signer le 
developpement d'une metastase. 


Conclusion 

Les causes de BAV a fond d'oeil normal sont multiples 
et un diagnostic d' atteinte non organique doit rester un 
diagnostic d'elimination apres la conduite d'examens 
appropries. Apres un interrogatoire et un examen 
clinique bien conduits, l'electrophysiologie couplee a 
l'imagerie retinienne haute resolution (SD-OCT), ou 
l'imagerie des voies optiques retrobulbaires quand 
cela est approprie, permet d'obtenir un diagnostic 
precis qui facilitera la prise en charge plus adaptee du 
patient. 
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Chapitre 1 3 

Troubles visuels anorganiques 

F.-X. Borruat 


Historique et contexte 

Depuis plus de deux millenaires, il est reconnu que 
certains patients peuvent presenter des signes et symp- 
tomes qui ne sont pas attribuables a une pathologie 
organique. Hippocrate (460-370 avant J.-C.) avait donne 
le nom d'hysterie a de telles manifestations. Jean-Martin 
Charcot (1825-1893), Sigmund Freud (1856-1939) puis 
Jozef Jules Francois Felix Babinski (1857-1932) ont 
contribue a mieux definir cette entite. 

Les motivations du patient anorganique sont le plus 
souvent inconscientes et psychogenes (syndrome de 
conversion), plus rarement volontaires (simulateur). Le 
diagnostic psychiatrique exact incombe toutefois a nos 
collegues psychiatres. L'ophtalmologue se doit de rester 
plus vague dans son appreciation du cas, se limitant a 
des constatations de « trouble anorganique » ou «com- 
posante anorganique surajoutee ». 

Le diagnostic d'atteinte anorganique est un diagnostic 
positif. Le medecin doit done non seulement exclure for- 
mellement toute possibility d'atteinte organique mais il doit 
aussi demontrer la nature anorganique des mecanismes 
sous-jacents. Il est a relever qu'environ 22 % des patients 
organiques ont une composante anorganique surajoutee. 

Demographie 

Les troubles anorganiques ne sont pas rares et contri- 
buent aux symptomes d'environ 5 % des patients oph- 
talmologiques ambulatoires. Les simulateurs sont assez 
rares, ne contribuant que pour 2 a 5 % des troubles 
anorganiques. Les simulateurs sont generalement des 
adultes, de sexe masculin, dont la motivation d'obtenir 
un gain secondaire est assez evidente. Ces patients sont 
generalement mefiants et parfois agressifs ne se pre- 
tant pas facilement aux tests proposes. Le syndrome de 
conversion peut se retrouver a n'importe quel age, mais 
avec une preponderance feminine. Le patient est docile, 
heureux de se preter aux divers examens, et desireux 
que son probleme se resolve. Des facteurs declenchants 
(traumatisme, conflits, abus sexuel) doivent etre recher- 
ches mais ne sont pas toujours presents [1-4]. 

Manifestations cliniques 

Une baisse d'acuite visuelle est le symptome le plus 
frequent. En general les enfants presentent une atteinte 


bilaterale et symetrique, alors que les adultes peuvent se 
presenter avec une atteinte uni- ou bilaterale. La diminu- 
tion de l'acuite visuelle varie de 8/10 a une cecite totale. 
Une atteinte campimetrique est rarement le symptome 
amenant le patient a consul ter, mais se retrouve frequem- 
ment lors de l'examen. Le deficit campimetrique anorga- 
nique le plus frequent est le retrecissement concentrique, 
mais d'autres deficits sont possibles (altitudinal, hemia- 
nopique, quadranopique) [5]. Exceptionnellement, le 
patient se plaint de dyschromatopsie. 


Tests a disposition 

Il existe une grande variete de tests a disposition du cli- 
nicien et le lecteur est refere vers des livres de reference 
pour une liste exhaustive de ces tests [2, 3]. L'utilisation 
de ces tests varie suivant que le patient presente une 
atteinte unilaterale ou bilaterale. 

• Tests monoculaires pour evaluer l'acuite 
visuelle 

• Test du miroir oscillant : si une acuite visuelle mini- 
male de 1/10 est presente, il est impossible au patient de 
ne pas fixer son visage tel que reflete dans un large miroir 
que 1'examinateur fait osciller devant lui a 30-50 cm. 
Ce test est a utiliser lorsque le patient clame une cecite 
totale unilaterale ou bilaterale (dans ce cas, le test sera 
effectue en monoculaire droit puis gauche) ; la presence 
de mouvements oculaires de poursuite engendres par 
l'oscillation du miroir est incompatible avec une cecite 
totale. 

• Brouillage par une addition de + 4 dioptries : la vision 
est evaluee lors d'un tres lent debrouillage par addition 
progressive de verres au pas de - 0,25 D ou - 0,5 D au 
maximum. 

• Diminution de la distance d'examen : si l'acuite 
visuelle resulte d'une atteinte organique, la diminution 
de la distance d'examen permettra la lecture d'optotypes 
plus petits (relation pratiquement lineaire avec la dis- 
tance) (figure 13.1). 

• Test de Thibaudet ou de Mojon : des optotypes de 
taille differente mais de resolution spatiale identique 
sont presentes au patient. Physiologiquement, quelle 
que soit la distance d'examen, si le premier optotype est 
identifie, le plus petit doit aussi l'etre. En cas d'atteinte 
anorganique, le patient s'arrete souvent au milieu du 
test (figure 13.2). 
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II. De la retine au cortex 
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0 Figure 13.1 

Haut - Chez un patient presentant une baisse d'acuite 
visuelle de type organique, le fait de le rapprocher du tableau 
d'optotypes lui permet de lire des optotypes de plus petite 
taille, etant donne que le pouvoir de resolution du patient ne 
varie pas en fonction de la distance. 

Bas - Avec un patient presentant des troubles visuels anor- 
ganiques, le rapprochement de I'optotype ne permet pas au 
patient de lire un optotype de plus petite taille , ce qui n'est 
pas physiologique. 
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0 Figure 13.2 Test de Mojon. 

Les optotypes sont de tailles differentes mais necessitent le meme 
pouvoir de resolution minimal pour les percevoir. Quelle que soit 
la distance d'examen, si le premier symbole est correctement iden- 
tifie, les autres doivent aussi I'etre. Les patients presentant des 
troubles visuels anorganiques s'arretent souvent apres quelques 
sym boles. 

• Tests binoculaires pour evaluer I'acuite 
visuelle d'un ceil atteint, I'autre etant 
normal 

Cecite complete monoculaire 

• Test du prisme vertical (4 dioptries prismatiques base 
en haut ou en bas) place devant l'oeil sain. L'apparition 
d'une diplopie verticale ou la mise en evidence d'un 
mouvement de repositionnement vertical lors du cover- 
test demontre alors la presence de vision dans l'oeil 
« aveugle ». 

• Vision stereoscopique (Lang I, Lang II, Titmus) : la 
reussite meme partielle de ces tests demontre la pre- 
sence de vision dans l'oeil « aveugle ». 

• Recherche d'un deficit pupillaire afferent. Son absence 
rend tres peu probable une atteinte organique, en cas de 
cecite monoculaire totale. 

Vision reduite d’un ceil 

• Brouillage du bon oeil par une addition de + 4 diop- 
tries. Le patient est teste en binoculaire et le niveau 
d'acuite visuel atteint sera celui de l'oeil atteint. 


• Test avec verres polarises ou verres rouge-vert. Ces 
tests dissocient les deux yeux, chaque oeil ne voyant 
qu'une partie du tableau (figure 13.3). 

• Test de Titmus (Randot) permettant de correler direc- 
tement le resultat du patient avec une acuite visuelle 
(figure 13.4) [6]. 

Atteinte campimetrique 

De nos jours, le champ visuel est le plus souvent mesure 
par des perimetres automatises, souvent en condition 
statique. Cette technique est tres precise et utile pour 
diagnostiquer et suivre des patients avec des atteintes 
campimetriques organiques. Cependant, il s'agit de la 
pire des techniques pour evaluer des troubles visuels 
anorganiques. Les patients avec troubles visuels anor- 
ganiques peuvent mimer n'importe quel type de deficit 
campimetrique. Le plus frequemment, il s'agit d'une 
restriction concentrique du champ visuel qui peut etre 
uni- ou bilaterale. Des deficits sectoriels ainsi que des 
deficits de type neurologique (atteinte bitemporale ou 



0 Figure 13.3 Les tests binoculaires sont tres utiles en cas d 1 at- 
teinte anorganique unilaterale. 

Grace a la dissociation binoculaire don nee par les verres polarises 
(a gauche) ou par les verres colores (test duochrome, a droite) 
chaque oeil ne pergoit qu'une partie des symboles/chiffres. Ce 
test est utilise en cas de diminution unilaterale de I'acuite visuelle 
et permet parfois de chiffrer la veritable acuite visuelle de l'oeil 
atteint , le patient presentant des troubles visuels anorganiques ne 
realisant pas la dissociation des deux yeux. 
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Chapitre 1 3. Troubles visuels anorganiques 
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0 Figure 13.4 Test de Titmus (vision stereoscopique). 

II permet de pouvoir apprecier I'acuite visuelle du patient II existe 
une relation quasiment lineaire entre le dernier cercle qui puisse 
etre correctement identifie et I'acuite visuelle : si le cercle n° 9 
est correctement identifie , I'acuite visuelle doit etre de 8/10 au 
moins; pour le cercle n° 6, I'acuite visuelle doit etre au minimum 
de 4/10 [6]. 

hemianopique) sont possibles (figure 13.5). De plus, 
de bons indices de fiabilite et une reproductible des 
deficits ne sont pas garants de l'organicite du deficit 
campimetrique. 

• Champ visuel par confrontation. Cet examen est tres 
utile en cas de restriction concentrique du champ visuel 
et peut etre execute meme au lit du malade. En cas d'at- 
teinte organique, une augmentation de la distance d'exa- 
men entrainera un « elargissement » du champ visuel. 
Dans des cas anorganiques, le degre de restriction du 
champ visuel ne s'ameliore pas avec la distance (vision 
tunnelisee), ce qui n'est pas physiologique (figure 13.6). 

• Champ visuel cinetique de Goldmann. C'est une 
excellente technique pour evaluer des patients anorga- 
niques. Elle permet de produire un document qui sera 
tres utile pour la discussion avec le patient et/ou sa 
famille. II est possible d'extraire des isopteres spirales 
et/ ou une dissociation des isopteres, qui sont non phy- 
siologiques. Cependant cette technique demande du 
temps et un examinateur experiments (voir figure 13.6). 

Examens electrophysiologiques 

• Electroretinogramme (ERG) global. Sa normalite 
permet d'exclure la possibility d'une retinopathie dif- 
fuse, par exemple en presence d'un retrecissement 
concentrique du champ visuel. Cependant, sa normalite 
ne permet pas d'exclure la presence d'une maculopathie. 

• ERG multifocal (mERG). A utiliser en presence d'une 
baisse d'acuite visuelle d'etiologie indeterminee, pour 
autant que le patient puisse fixer de maniere fiable 
durant l'examen. Sa normalite permet d'exclure une 



0 Figure 13.5 Exemples de deficits campimetriques obtenus 
avec des patients anorganiques en utilisant une technique 
de perimetrie statique automatisee. 

a f, b. Deficit concentrique severe bilateral. 

c. Deficit quadranopique nasal inferieur monoculaire. 

d. Deficit temporal monoculaire. 



0 Figure 13.6 

a. En cas de restriction concentrique du champ visuel due a une 
veritable atteinte organique , I'eloignement de I'examinateur 
entrainera un « agrandissement» du champ visuel testable , I'angle 
restant constant (triangle gris clair). Par contre, en cas d'atteinte 
anorganique, le champ visuel est souvent de type tubulaire , 
I'eloignement de I'examinateur n'entrainant pas d'expansion du 
champ visuel mesurable (rectangle gris fonce). 

b, c. Exemples de resultats campimetriques obtenus en perime- 
trie cinetique manuelle : dissociation des isopteres (b), isoptere 
spirale (c). 


maculopathie mais ne permet pas d'exclure une neuro- 
pathie optique. 

• Pattern ERG (ERG obtenu par stimulation au damier). 
Permet de determiner si la baisse d'acuite visuelle 
resulte d'une maculopathie (onde P50 reduite) ou d'une 
neuropathie optique (onde N95 reduite). 
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II. De la retine au cortex 


• Potentiels evoques visuels (PEV) au pattern (PEV cor- 
tical obtenu par stimulation au damier). Sa normalite 
demontre une permeabilite des voies visuelles et n'est 
pas compatible avec une maculopathie significative ou 
une neuropathie optique. A relever que des sujets nor- 
maux peuvent alterer, voire meme abolir leur PEV. 

Tomographie en coherence optique 

La tomographie en coherence optique (optical coherence 
tomography ou OCT) est devenue incontoumable dans les 
pathologies anorganiques. En effet, l'anatomie maculaire, 
l'epaisseur de la couche des fibres nerveuses (retinal nerve 
fiber layer ou RNFL) et celle des cellules retiniennes ganglion- 
naires (retinal ganglion cell layer ou RGCL) sont toujours nor- 
males en cas d'atteinte anorganique. II n'y a qu'au stade aigu 
d'une neuropathie optique retrobulbaire que ces mesures 
sont normales. Si l'atteinte visuelle est presente depuis plus 
de 6 semaines, la normalite des examens OCT est un argu- 
ment supplemental pour une atteinte anorganique. 

Strategies d examens pour 
des situations cliniques 
couramment rencontrees 

• Cecite monoculaire totale. C'est la situation anorga- 
nique la plus facile a resoudre. Les tests suivants sont a 
utiliser : recherche d'un deficit pupillaire afferent, test 


du miroir oscillant, test du prisme vertical, ERG, PEV, 
brouillage monoculaire du bon oeil et mesure de l'acuite 
visuelle en binoculaire. 

• Diminution d’acuite visuelle monoculaire moderee. 

Les tests suivants sont utilisables : brouillage mono- 
culaire du bon ceil et mesure d'acuite visuelle en bino- 
culaire, Randot, test de Thibaudet, test de Mojon, test 
binoculaires aux verres polarises ou rouge-vert, mERG, 
PEV 

• Diminution de la vision des deux yeux. Les tests 
suivants sont utilisables : brouillage monoculaire et 
debrouillage lent, test de Thibaudet, test de Mojon, 
mERG, PEV 

• Atteinte campimetrique monoculaire. Les tests sui- 
vants sont utilisables : champ visuel de Goldmann en 
monoculaire puis en binoculaire, ERG. 

• Diminution concentrique du champ visuel des deux 
yeux. Les tests suivants sont utilisables : champ visuel 
par confrontation, champ visuel de Goldmann, ERG. 

References 

[1] Beatty S. Non-organic visual loss. Postgrad Med J 1999 ; 75 : 201-7. 

[2] Mill er NR, Newman N. Walsh and Hoyt's clinical neuro-ophthalmo- 
logy. 5th ed Baltimore : Williams and Wilkins; 1998. p. 1765-86. 

[3] Liu GT, Volpe NJ, Galetta SL. Neuro-ophthalmology. Diagnosis and 
Management. 2nd ed : WB Saunders; 2010. p. 377-92. 

[4] Newman NJ. Neuro-ophthalmology and psychiatry. Gen Hosp 
Psychiatry 1993 ; 15 : 102-14. 

[5] Thompson JC, Kosmorsky GS. Fields of dreamers and dreamed-up 
fields. Functional and fake perimetry. Ophthalmology 1996 ; 103 : 117-25. 

[6] Levy NS, Glick EB. Stereoscopic perception and Snellen visual acuity. 
Am J Ophthalmol 1974 ; 78 : 722-4. 


164 


Document telecharge de ClinicalKey.fr par Faculte de Medecine de Tunis juillet 11, 2016. 

Pour un usage personnel seulement. Aucune autre utilisation n'est autorisee. Copyright ©2016. Elsevier Inc. Tous droits reserves. 


Chapitre 14 


Anatomie et anatomie 
fonctionnelle 

Bases neuro-anatomiques et fonctionnelles 
du systeme oculomoteur peripherique 

F. Audren 


La position et les mouvements des globes oculaires dans 
les orbites sont essentiellement determines par Faction 
des muscles oculomoteurs (MO) et des tissus de soutien 
orbitaire (capsule de Tenon). Les MO assurant la moti- 
lite oculaire extrinseque sont au nombre de six par oeil : 
quatre muscles droits (lateral, superieur, medial et infe- 
rieur) et deux muscles obliques (superieur et inferieur). 

Nerfs oculomoteurs 

Trois nerfs craniens innervent les six MO qui assurent 
Foculomotricite extrinseque de chaque globe oculaire 
(figure 14.1), ainsi que l'innervation du releveur de la 
paupiere superieure et du sphincter irien. 

• Nerf oculomoteur (III) 

Le nerf oculomoteur (III) innerve les muscles : releveur 
de la paupiere superieure (RPS), droit superieur (DS), 
droit medial (DM), droit inferieur (DI) et oblique infe- 


rieur (OI). Les fibres pupillaires parasympathiques 
innervant le sphincter irien suivent aussi le trajet du III. 

Le noyau du III est situe dans la partie dorsale du 
mesencephale en avant du colliculus superieur et com- 
prend plusieurs sous-noyaux. Le complexe medial, en 
position ventrale, innerve le DM. Le sous-noyau du DI 
est en position rostro-dorsale, et le sous-noyau de l'OI 
est situe lateralement entre les sous-noyaux du DI et du 
DM (voir figure 14.1). 

L'organisation du noyau du III a deux particularity : 

• l'innervation des deux RPS se fait a partir d'un seul sous- 
noyau dont le siege est median (noyau caudal central) ; 

• les fibres issues du noyau innervant le DS (proche 
de la ligne mediane) croisent la ligne mediane avant de 
rejoindre les fibres destinees au RPS. 

Dans le mesencephale, le III est constitue d'un empile- 
ment de sous-noyaux. Les fibres du III emergent a la par- 
tie anterieure du tronc cerebral (figure 14.2), au niveau 
du sillon interpedonculaire, a la terminaison du tronc 
basilaire. Elies passent entre les arteres cerebelleuse 
superieure et cerebrale posterieure, puis cheminent le 
long de la tente du cervelet, dans un trajet parallele et 



3 

4 


5 


6 


F Figure 14. 1 Schema representant I'origine des noyaux des nerfs de la motricite oculaire : nerf oculomoteur (III), nerf trochleaire (IV) 
et nerf abducens (VI). 

Les fibres nerveuses du IV croisent la ligne mediane pour emerger a la face posterieure du tronc cerebral, innervant I' oblique superieur 
controlateral. Le noyau du III a une structure complexe, puisque chaque muscle est innerve par des fibres provenant d'un noyau propre, 
sauf les deux releveurs de la paupiere superieure, innerves par des fibres ayant comme origine un noyau unique. Les fibres pupillomo- 
trices ont leur origine dans le noyau d'Edinger-Westphal. Les fibres destinees au droit superieur proviennent d'un sous-noyau controlate- 
ral. 1 : noyau d'Edinger-Westphal; 2 : oblique superieur; 3 : releveur de la paupiere superieure; 4 : droit superieur; 5 : droit lateral; 6 : 
oblique inferieur; 7 : droit inferieur; 8 : droit medial. 
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III. Systeme efferent oculomoteur et palpebral 



0 Figure 14.2 Trajet schematique des 
trois nerfs de la motricite oculaire- nerf 
oculomoteur (III), nerf trochleaire (IV) 
et nerf abducens (VI) - depuis le tronc 
cerebral jusqu'a I'orbite. 

1 : artere communicante posterieure ; 
2 : artere ophtalmique; 3 : artere carotide. 


1 2 III IV 



0 Figure 14.3 Coupe coronale du sinus caverneux gauche. 

Les nerfs craniens III ( oculomoteur ), IV ( trochleaire ), Vi et 
V2 (trijumeau) se situent dans la paroi I ate rale, alors que le VI 
(abducens) est libre, au sein meme du sinus caverneux, a proxi- 
mite de la carotide interne. 

1 : hypophyse; 2 : carotide interne; 3 : nerf maxillaire superieur. 

lateral par rapport a celui de l'artere communicante pos- 
terieure, et ensuite sur le toit du sinus caverneux avant 
de penetrer dans sa paroi laterale (figure 14.3). A la sor- 
tie du sinus caverneux, le III se divise en deux branches 
superieure et inferieure qui penetrent dans I'orbite par 
la fente sphenoidale puis atteignent l'anneau de Zinn. 

La branche superieure du III a un trajet intraconique, 
et innerve le DS puis le RPS. La branche inferieure 
envoie tout d'abord des fibres parasympathiques au 
ganglion ciliaire (lateral par rapport au nerf optique), 
ou elles effectuent un relais synaptique avant d'accom- 
pagner la branche destinee a l'OI, puis penetrent dans 
le globe oculaire pour innerver le sphincter irien et le 
muscle ciliaire. Hormis l'OI, l'innervation de chacun des 
MO se fait environ a la jonction tiers posterieur/ deux 
tiers anterieurs du trajet des MO. 

• Nerf trochleaire (IV) 

Le nerf trochleaire (IV) innerve l'OS (voir figure 14.1). 
Son noyau est situe dans la partie caudale et dorsale 
du mesencephale, un peu plus bas que le noyau du III. 


Les fibres du IV croisent la ligne mediane en arriere de 
l'aqueduc de Sylvius et en dessous du colliculus infe- 
rieur (lui-meme sous la glande pineale). Elles emergent 
a la face posterieure du tronc cerebral puis ont un trajet 
circumpedonculaire d'arriere en avant en dessous du 
bord de la tente du cervelet, avant de penetrer dans la 
paroi laterale du sinus caverneux (voir figure 14.2). 

Au sein du sinus caverneux, les fibres du IV sont 
d'abord situees sous le III, qu'elles vont contourner 
pour atteindre la partie temporale superieure de la 
fente sphenoidale, en dehors de l'anneau de Zinn (voir 
figure 14.3). Les fibres gagnent ensuite l'OS dans la par- 
tie superomediale de I'orbite. 

Le IV est le seul nerf cranien emergeant a la face pos- 
terieure du tronc cerebral, et le nerf ayant le plus long 
trajet intracranien. Cette derniere caracteristique et les 
rapports avec la tente du cervelet sont tenus pour res- 
ponsables de la fragility de ce nerf, par exemple en cas 
de trauma tisme cranien ou d' intervention neurochirur- 
gicale de la base du crane. 

• Nerf abducens (VI) 

Le nerf abducens (VI) innerve le DL (voir figure 14.1). 
Son noyau est situe dans la protuberance, sous le plan- 
cher du IV e ventricule, et il est entoure de la boucle du 
nerf facial (VII) qui le contourne. Les fibres du VI emer- 
gent a la face anterieure du tronc cerebral, au niveau 
du sillon bulbo-protuberantiel (voir figure 14.2); elles 
se dirigent vers l'avant, croisent la pointe du rocher, 
puis gagnent l'interieur du sinus caverneux en suivant 
la carotide interne (voir figure 14.3). Elles penetrent 
ensuite dans I'orbite par la fente sphenoidale, traversent 
l'anneau de Zinn puis gagnent la face interne du DL. 

Muscles oculomoteurs 
et capsule de Tenon 

• Muscles oculomoteurs 

Les quatre MO droits (DS, DI, DM, DL) forment un cone 
musculaire ; ils s'inserent en arriere a l'apex orbitaire sur 
l'anneau de Zinn et en avant sur le globe a une distance 
comprise entre 5 et 8 mm du limbe sclero-corneen (jonc- 
tion entre la sclere et la cornee) (figure 14.4). Le muscle 
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Chapitre 14. Anatomie et anatomie fonctiormelle 
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0 Figure 14.4 Insertions anterieures des muscles oculomoteurs et leurs actions. 

On note les actions principales, secondaires et tertiaires des muscles oculomoteurs. 
Source : [9]. 


Trochlee Tendon de I’oblique superieur 



0 Figure 14.5 Vue posterieure du globe oculaire avec I'inser- 
tion des muscles obliques. 

Source : [10]. 


OS s'insere en arriere sur le tendon de Zinn ; il se dirige 
en avant et en dedans, se reflechit sur sa poulie situee 
dans F angle supero-interne de l'orbite, puis repart vers 
l'arriere et en dehors pour s'inserer sur la partie supe- 
rieure du globe, en arriere de l'equateur (figure 14.5). Le 
muscle OI s'insere dans l'angle infero-interne du rebord 
orbitaire ; il a un trajet oblique en haut et en dehors, pour 
s'inserer dans le quadrant infero-externe du globe, en 
arriere de l'equateur. 

Les MO sont constitues de fibres musculaires striees 
specialises specifiques, differentes de celles des mus- 
cles stries squelettiques. Parmi ces fibres, on distingue 
des fibres rapides et epaisses (couche la plus interne, 
face au globe, dite globale) et des fibres lentes et fines, 
riches en mitochondries (couche la plus externe, dite 
orbitaire). La couche orbitaire s'insere sur la capsule 
de Tenon au niveau de l'anneau fibro-elastique enser- 
rant le MO (foramen). La couche globale traverse la 
capsule de Tenon pour atteindre l'insertion sclerale. 


L'innervation des MO est egalement particuliere, asso- 
ciant des fibres mono- (terminaisons nerveuses en 
plaques) et multi-innervees (terminaisons en grappes). 
Les fibres rapides, mono-innervees, sont responsables 
des mouvements oculaires rapides (saccades), alors 
que les fibres lentes, multi-innervees, seraient impli- 
quees dans les contractions musculaires toniques et le 
maintien d'un tonus de base. 

Les specificites anatomo-fonctionnelles des MO 
(metaboliques, richesse en mitochondries, particula- 
rity innervationnelles) expliquent la susceptibility 
du systeme oculomoteur a certaines pathologies, 
comme les cytopathies mitochondriales, a l'origine des 
tableaux d'ophtalmoplegie externe progressive, ou la 
myasthenie. 

• Capsule de Tenon 

La capsule de Tenon est composee des tissus de soutien 
orbitaire (d'apres Tenon, qui les a decrits en 1806) [1]. Le 
foramen musculaire est le lieu de penetration des MO 
dans l'epaisseur de la capsule de Tenon. La capsule de 
Tenon est composee d'une partie anterieure dite mus- 
culaire (allant du foramen musculaire jusqu'au limbe 
sclero-corneen) et une partie posterieure dite retrobul- 
baire (en arriere du foramen), ou elle forme autour des 
MO un manchon d'une longueur de 8 a 19 mm selon 
le MO (figure 14.6). La capsule de Tenon est fortement 
adherente au MO, a proximite du foramen et de 1' inser- 
tion sclerale [2]. 

D'un point de vue histologique, la capsule de Tenon 
est composee d'elastine, de collagene, de cartilage et 
de fibres musculaires striees. Les fibres musculaires 
striees sont notamment concentrees dans la region 
des foramens musculaires, zone ou sont egalement 
concentres des ligaments de soutien qui solidarisent 
le systeme tenonien a la paroi osseuse orbitaire [3]. 
Seule la poulie de l'oblique superieur est reellement 
anatomiquement individualisee et fixe, mais on consi- 
dere aujourd'hui que les foramens jouent un role de 
« poulie » pour les autres muscles oculomoteurs (voir 
plus loin). 
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III. Systeme efferent oculomoteur et palpebral 


Section horizontale Capsules anterieures 



Tendon Muscle Muscle Elastine Collagene Cartilage 
strie lisse 


I Figure 14.6 Representation schematique des 
structures des tissus conjonctifs orbitaires (capsule 
de Tenon). 

Les trois vues coronates sont representees aux niveaux 
indiques par des fleches sur la section horizontale. 

Dl : droit inferieur; DL : droit lateral; DM et MR : 
droit medial; DS : droit superieur ; 01 : oblique infe- 
rieur; OS et SO : oblique superieur; RPS : releveur de 
la paupiere superieure ; tndn : tendon. 

Source : [6]. 


Anatomie fonctionnelle 

• Action des muscles oculomoteurs 

L'action mecanique des muscles oculomoteurs est com- 
plexe. Le globe oculaire peut etre considere comme un 
mobile d'inertie quasi nulle et quelle que soit sa posi- 
tion, il est soumis en permanence a la somme des dif- 
ferentes forces de tous les muscles oculomoteurs et 
des elements conjonctivo-aponevrotiques orbitaires. 
Les forces musculaires comprennent des composantes 
actives (contraction dans le champ d'action du mus- 
cle), passives (elastique, lors de l'elongation du muscle 
au cours des mouvements dans le champ d'action du 
muscle antagoniste) et toniques. Les muscles droits 
horizontaux ont une action exclusivement horizontale : 
la contraction du DL provoque une abduction et celle du 
DM une adduction. L'action des muscles droits verticaux 
(DS et Dl) et des obliques est plus complexe, associant 
des composantes verticales et torsionnelles (c'est-a- 
dire une rotation autour de l'axe visuel). L'elevation est 
essentiellement sous la dependance du DS, et l'OI a une 
action d'elevation surtout lorsque l'oeil est en adduction. 
L'abaissement est assure essentiellement par le Dl, et 
l'OS a une action d'abaissement surtout lorsque l'oeil 
est en adduction. Les actions principals des muscles 
obliques sont torsionnelles ; la contraction de l'OS pro- 
voque une incyclorotation, l'OI une excyclorotation. Les 
MO fonctionnent par paires de muscles antagonistes 
(DL et DM pour l'horizontalite, DS et Dl pour la vertica- 
lite, OS et OI pour la cyclorotation). 


La notion de champ d'action d'un muscle est a 
connaitre : il s'agit de la « direction du regard dans 
laquelle un muscle est sollicite a son maximum ». Cela 
ne signifie pas que cette direction soit celle ou le mus- 
cle agit exclusivement ou meme principalement. Le 
corollaire clinique peut en etre une limitation tres dis- 
crete des ductions dans le champ d'action d'un muscle 
pourtant paralyse, par exemple dans une paralysie de 
l'OS, l'abaissement en adduction pourra apparaitre 
(sub)normal car l'OS, meme dans l'adduction, n'est 
pas le principal abaisseur (il s'agit du droit inferieur). 
Les differents champs d'action sont schematises dans 
la figure 14.7. 

Les lois fondamentales d 'innervation des muscles 
oculomoteurs sont : 

• la loi de Hering ou loi d'egale innervation : «une 
quantite d'energie nerveuse adaptee est transmise aux 
couples musculaires synergiques, ce qui permet aux 
deux yeux de tourner de f agon egale » ; 

• la loi de Sherrington ou loi d'innervation reci- 
proque : « quand les agonistes se contractent, les anta- 
gonistes se relachent» ou « quand un agoniste regoit 
un influx pour se contracter, un influx inhibiteur equi- 
valent est envoye a son antagoniste, qui se relache et 
s'allonge». 

Les lois de Hering et Sherrington ont une consequence 
immediate en oculomotricite : en cas de pathologie 
entrainant une limitation de la motilite due a une paraly- 
sie musculaire, l'influx nerveux majore envoye au mus- 
cle conceme sera associe a un influx identique envoye au 
muscle synergique controlateral, qui se contractera done 
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0 Figure 14.7 Champs d'action des muscles oculomoteurs. 

Source : [10]. 


de fagon plus importante («hyperaction» controlaterale). 
En cas de paralysie fasciculaire du VI par exemple, on 
observe une deviation en convergence de l'oeil paralyse 
quand l'oeil non paralyse prend la fixation, mais quand 
l'oeil paralyse prend la fixation, l'oeil non paralyse devie 
de fagon plus importante (deviation dite secondaire). On 
parle de deviation incomitante quand l'angle de devia- 
tion des axes visuels varie, soit en en fonction de l'oeil 
fixateur, soit de la direction du regard (deviation maxi- 
male dans le champ d'action du muscle paralyse). 

• Notions de cinematique oculaire 

Loi de Listing 

Pour chaque mouvement de l'oeil de la position primaire 
a une autre position, la rotation est effectuee autour d'un 
seul axe situe dans le plan de Listing (equatorial), qui 
contient les axes xx', zz' (axes de Fick) (figure 14.8). Tous 
les mouvements a partir de la position primaire sont 
done des mouvements sans torsion autour de l'axe yy' 
(axe autour duquel a lieu la cyclorotation definie en cli- 
nique). La loi de Listing est la loi cinematique exprimant 
ces mouvements a partir d’une position particuliere ini- 
tiale : la position primaire. 

Commutativite 

Les mouvements de rotation, a la difference des mou- 
vements de translation, ne sont pas commutatifs : en 
effet, si un mouvement peut se decomposer en une suite 
de rotations du globe, leur ordre n'est pas indifferent 
(figure 14.9). Cette contrainte de la non-commutativite 
des rotations ne s'applique pas pour le globe oculaire, 
en raison d'une extension de la loi de Listing pour les 
mouvements ne partant pas de la position primaire (loi 
du demi-angle de Listing) [4, 5]. 

Loi du demi-angle de Listing 

Si le mouvement debute a partir d'une position ini- 
tiate differente de la position primaire (une position 
excentrique), l'axe de rotation du globe se trouve alors 
dans un plan different du plan perpendiculaire de l'axe 
de visee (plan de Listing). Dans ce cas, ce plan subit 
une rotation de meme direction que celui de la ligne de 
visee ; si la rotation de la ligne de visee est a, celui du 



0 Figure 14.8 Schema des axes de Fick et du plan de Listing. 

Source : [10]. 


plan de rotation sera a/2 (figure 14.10) d'ou le nom de 
loi du demi-angle ; ce plan de rotation est appele plan de 
velocite. Le nom de plan de Listing est reserve a un plan 
de velocite unique orthogonal a la ligne de visee quand 
l'oeil est en position primaire. 

• Theorie des poulies 

La theorie des poulies des muscles OM repose sur la 
constatation en imagerie par resonance magnetique 
(IRM) du trajet variable des MO droits en fonction de la 
position du globe, et notamment de la stability du trajet 
de la partie posterieure des muscles droits par rapport 
au contour osseux orbitaire (figure 14.11). La partie 
anterieure des muscles droits, quant a elle, est rectiligne 
suivant 1' orientation de la ligne de visee du globe. Ces 
constatations ont mene a l'hypothese que des structures 
soutiennent les MO, mais aussi orientent leur trajet. La 
theorie des poulies comprend plusieurs notions : 

• les poulies physiologiques des MO sont des structures 
tenoniennes au niveau desquelles les muscles coulissent 
et voient leur trajet se modifier en fonction de l'orienta- 
tion du globe oculaire (figure 14.12) [6]; 

• les rapports de la capsule de Tenon avec les parois 
orbitaires et les fibres musculaires presentes dans le 
tissu tenonien ont un role dans la stabilisation de la pou- 
lie dans un plan coronal [7] ; 

• les poulies ont un caractere dynamique et une mobi- 
lity anteroposterieure au sein de l'orbite au cours des 
mouvements oculaires. Ces mouvements sont permis 
par les rapports directs des poulies avec les couches 
orbitaires des MO, dont elles suivent les contractions 
(voir figure 14.12) [7]. On parle de poulies « actives » ; 

• la modification du trajet de la partie du MO (droit 
lateral par exemple) anterieure a la poulie suit le sens de 
la modification de la ligne de visee lors des mouvements 
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III. Systeme efferent oculomoteur et palpebral 



0 Figure 14.9 Commutativite et non-commutativite. 

a. Les translations sont commutatives. Si I'on marche deux pates 
de maisons vers le nord, puis un pate de maison vers I'est (fleche 
rouge) on est mene a la meme position que si I'on marche un pate 
de maison a I'est ; puis deux pates de maisons vers le nord (fleche 
bleue). L'ordre des translations n'affecte pas la position finale. 

b. Les rotations ne sont pas commutatives. Une rotation de 90° 
a u tour d'un axe vertical, puis de 90° a u tour d'un axe horizontal 
(vecteur de rotation rouge) ne permet pas d'atteindre la meme 
position qu'une rotation de 90° autour d'un axe horizontal, suivie 
d'une rotation de 90° autour d'un axe vertical (vecteur de rotation 
bleue). Le changement d'ordre des rotations change /'orientation 
finale. 

Source : [5 ]. 




0 Figure 14.11 Coupe axiale IRM (ponderee en T1, de 2 mm 
d'epaisseur) d'une orbite humaine au niveau du centre pupil- 
laire et du nerf optique (images du haut), et simultanement le 
long du trajet du droit inferieur (images du bas), en abduction 
(colonne de gauche) et en adduction (colonne de droite). 

Noter les deux segments du trajet du droit inferieur. Pour une 
rotation horizontale de 73°, il y a une modification de 36° du 
trajet du droit inferieur en avant de son inflexion au niveau de 
so poulie. Ceci est une demonstration directe de la rotation de 
demi-angle de la direction de la force de traction du droit infe- 
rieur avec la rotation de I'axe visuel requis par la loi de Listing. 
Bien que les tissus de la poulie ne soient pas directement visuali- 
ses avec cette technique, la poulie , situee au niveau de I'inflexion 
du trajet du droit inferieur, peut etre localisee entre I'equateur et 
le pole posterieur du globe. 

IR : droit inferieur; LR : droit lateral; MR : droit medial; ON : nerf 
optique. 

Source : [6]. 


oculaires (elevation d'un angle a par exemple), mais 
avec une amplitude moindre. Ceci est du a la position 
anteroposterieure de la poulie (du droit lateral) ; le nou- 
vel axe de rotation de ce muscle par rapport au globe 
sera non pas de a mais seulement de a/2, ceci n'etant 
autorise que s'il existe une mobilite des autres MO droits 
verticaux dans notre exemple (voir figure 14.12) [6]; 

• les muscles obliques ont egalement une cinematique 
qui suit approximativement la loi du demi-angle pour 
les rotations horizontales du globe oculaire [6]. 

Historiquement, les premiers modeles de cinematique 
oculaire devaient repondre a l'hypothese du trajet muscu- 
laire le plus court (raccourcissement simple du muscle en 
contraction), et toutes les imprecisions de ce type de modele 
etaient supposees etre reglees par la commande neuronale. 
II n'existe cependant pas de structure neuronale identifiee 
susceptible de satisfaire a ces exigences (pas de structure 
de commande localisee, moderation de la commande 
nerveuse trop complexe). La theorie des poulies s'est deve- 
loppee progressivement pour permettre de rendre compte 
des differents aspects de la loi de Listing. Les travaux de 
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Chapitre 14. Anatomie et anatomie fonctiormelle 
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0 Figure 14.12 Diagram me du comportement des poulies des muscles droits et de I'oblique inferieur selon la cinematique de demi- 
angle conforme a la loi de Listing. 

a. Vue laterale. Pour chaque muscle droit , I'axe de rotation est perpendicuiaire au segment du muscle compris entre la poulie et I' insertion 
sclera le. L'axe pour le droit lateral est vertical en position primaire. 

b. Vue laterale. Dans I 1 elevation d'un angle a, I'axe de rotation du droit lateral bascule en arriere d'un angle a/2 si la distance D1 de la poulie 
au centre du globe est egale a la distance D2 du centre du globe a /'insertion. 

c. Vue laterale. En position primaire , le segment terminal de I'oblique inferieur est situe dans le plan des poulies des droits lateral et inferieur 
sur lesquelles la couche orbitaire de I'oblique inferieur s'insere. L'axe de rotation de I'oblique inferieur est parallele a la direction de I'axe visuel 
en position primaire. 

d. Vue superieure des muscles droits et des poulies en position primaire correspondant a a. 

e. Vue superieure. Pour maintenir D1 -D2 en adduction dans un referentiel ocuiocentrique, la poulie du droit medial doit glisser en arriere 
dans I'orbite et la poulie du droit lateral en avant. Ceci est permis par la modification de la contraction des couches orbitaires de ces muscles, 
qui agissent contre la force de suspension elastique des poulies. 

f. Vue laterale similaire a c. Dans /'elevation d'un angle a, la poulie du droit inferieur glisse en avant d'une distance D3, comme cela est 
necessaire par la relation montree en e. La poulie de I'oblique inferieur glisse en avant de D3/2, basculant I'axe de rotation de I'oblique 
inferieur d'un angle a/2. 

Source : [10]. 


modelisation mathematique ont confirme que la position 
et la mobilite des poulies permettent la cinematique du 
demi-angle requise par la loi de Listing et ce, quelle que soit 
la direction du regard (position primaire, secondaire, ter- 
tiaire). Dans toutes les situations, les poulies des MO contri- 
buent a la simplification de l'elaboration de la commande 
motrice au niveau du systeme nerveux central. 

En pathologie, des troubles oculomoteurs lies a une 
malposition des MO due a des anomalies de la capsule 
de Tenon sont actuellement bien identifies (certains 
strabismes associes a la myopie forte et des diplopies 
acquises du sujet age, liees au vieillissement des tissus 
de soutien orbitaire). 
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III. Systeme efferent oculomoteur et palpebral 


Bases neuro-anatomiques et fonctionnelles 
du systeme oculomoteur central 

C. Tilikete, C. Pierrot-Deseilligny 


Les systemes oculomoteurs dont la finalite est l'optimi- 
sation de la perception visuelle se sont developpes en 
reponse aux besoins du systeme visuel [1]. Une premiere 
contrainte du systeme visuel humain est venue du deve- 
loppement d'une vision frontale binoculaire, imposant 
une orientation des axes visuels des deux yeux de telle 
maniere que l'image d'un objet d'interet se projette sur des 
parties correspondantes des deux retines. L'organisation 
de la motricite oculaire a du tenir compte de cette binocu- 
larite en realisant une coordination centrale des mouve- 
ments oculaires de chaque oeil. Une deuxieme contrainte 
du systeme visuel vient du developpement d'une vision 
foveale, supposant que, lorsque les yeux fixent un element 
dans l'espace, la perception effective precise et informative 
est limitee a quelques degres centraux de champ visuel. En 
corollaire, l'etre humain est capable d'effectuer des mou- 
vements oculaires permettant de changer rapidement de 
points de fixation de maniere a explorer efficacement l'en- 
semble de son espace visuel. Les mouvements oculaires 
d'exploration sont effectues par les saccades oculaires, qui 
sont tres rapides, allant a une vitesse de plusieurs centaines 
de degres par seconde. Enfin, une demiere contrainte du 
systeme visuel resulte d'une intolerance a l'instabilite 
des images projetees sur la retine, faisant qu'au-dela de 
quelques degres par seconde de deplacement retinien, la 
vision se degrade. L'instabilite des images peut resulter 
du mouvement d'une cible visuelle, d'un deplacement du 
sujet dans l'espace ou encore d'une instabilite spontanee 
des globes oculaires. Afin de compenser cette instabilite 
visuelle, se sont developpes respectivement des mou- 
vements de poursuite oculaire, des reflexes oculocepha- 
liques et des mecanismes de fixation. 

La classification des differents types de mouvements 
oculaires est detaillee dans le tableau 14.1, chacun des 
mouvements oculaires se differencial par son organi- 
sation anatomique et physiologique propre. 

Organisation centrale 
des mouvements oculaires 
binoculaires 

Lorsque le regard se deplace dans un plan frontal, les 
deux yeux sont coordonnes par des mouvements de 
version. En revanche, lorsque le regard se deplace dans 
un plan sagittal (en profondeur), les mouvements ocu- 
laires ont un sens oppose : ce sont les mouvements de 
vergence. L'organisation des mouvements oculaires 
binoculaires horizontaux, verticaux ou torsionels, en 
version ou en vergence, est complexe et repose sur des 
structures neuronales centrales differentes. 

• Mouvements oculaires horizontaux 

Le noyau abducens constitue dans le pont (ou protube- 
rance) le centre assurant les mouvements de lateralite 


du regard (version horizontale). II contient les neurones 
innervant le muscle abducteur (droit lateral) du meme 
cote et les interneurones qui, de maniere indirecte, 
permettent la contraction conjuguee du muscle adduc- 
teur (droit medial) de l'oeil oppose (figure 14.13a). 
L'interneurone chemine apres decussation dans le 
faisceau longitudinal median (FLM) jusqu'au noyau 
oculomoteur controlateral pour s'articuler avec les 
motoneurones du muscle droit medial. Ces noyaux et 
leurs efferences constituent la voie finale de tous les 
mouvements oculaires horizontaux de version (sac- 
cades, poursuite oculaire et reflexe vestibulo-oculaire, 
RVO). Les atteintes des differentes parties de cette voie, 
avec preservation des voies de la convergence, consti- 
tuent les principaux syndromes oculomoteurs lateraux 
utiles a connaitre en clinique (voir chapitre 16). 

La commande de la vergence est organisee dans le mesen- 
cephale, dans l'aire supra-oculomotrice, localisee 1 a 2 mm 
en arriere des noyaux oculomoteurs (figure 14.13b) [2]. Les 
neurones de cette aire projettent vers : 

• les motoneurones des deux muscles droits mediaux 
dans les deux noyaux oculomoteurs pour la convergence ; 

• les motoneurones des deux muscles droits lateraux 
des noyaux abducens pour la divergence. 

• Mouvements oculaires verticaux 

Les mouvements oculaires verticaux sont essentiel- 
lement controles par le mesencephale, qui contient 
les noyaux oculomoteurs et les noyaux trochleaires 
(figure 14.14). Ces deux noyaux et leurs nerfs consti- 
tuent la voie finale de tous les mouvements oculaires 
verticaux (saccades, poursuite oculaire et RVO). Les 
nerfs oculomoteurs assurent la verticalite oculaire vers 
le haut, tandis que les nerfs oculomoteurs et trochleaires 
assurent la verticalite vers le bas, surtout a la partie 
interne de l'excursion oculaire. Les motoneurones inner- 
vant le muscle droit superieur decussent au niveau 
meme du noyau oculomoteur, ce qui n'est pas le cas des 
autres motoneurones de ce noyau : cette particularity 
entraine un syndrome nucleaire oculomoteur aisement 
reconnaissable (voir chapitre 16). Les motoneurones 
emanant du noyau trochleaire decussent aussi, a leur 
emergence a la partie dorsale du tronc cerebral. 

Organisation centrale 
de la motilite oculaire 
exploratoire : les saccades 

Les saccades sont des mouvements oculaires rapides 
qui servent principalement a orienter le regard vers une 
cible ou un objet d'interet (voir tableau 14.1). Ces sac- 
cades mettent en jeu une circuiterie impliquant certaines 
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Chapitre 14. Anatomie et anatomie fonctiormelle 


Adduction Abduction 



Convergence 

Droits 



a. Mouvements de lateralite du regard, ie noyau abducens est le centre assurant la conjugal son des mouvements oculaires horizontaux en 
version. II contient les neurones innervant le muscle abducteur (droit lateral) du meme cote et les interneurones qui de maniere indirecte 
permettent la contraction du muscle adducteur (droit median) de I'oeil oppose. L'interneurone chemine dans le faisceau longitudinal median 
(FLM) jusqu'au noyau oculomoteur controlateral. 

b. L'aire supraoculomotrice est situee tres pres des noyaux oculomoteurs : elle projette des deux cotes sur les motoneurones assurant I'ad- 
duction au niveau des noyaux , puis , par les nerfs oculomoteurs , atteignent les deux muscles droits medians, qui assurent la convergence. 


CP 


Oblique 

superieur 

Droit 

superieur 


Droit _ 
inferieur 
Oblique 
inferieur 



0 Figure 14.14 Circuits des mouvements oculaires verticaux. 

L 1 elevation du regard depend des nerfs oculomoteurs innervant les 
muscles droits superieurs et obliques inferieurs. L'abaissement du 
regard depend des nerfs oculomoteurs pour les muscles droits infe- 
rieurs et des nerfs trochlea ires pour les muscles obliques superieurs. 
De maniere exceptionnelle, les motoneurones innervant le muscle 
droit superieur decussent au niveau meme du noyau oculomoteur 
et les motoneurones emanant du noyau trochleaire decussent a la 
partie posted eu re du tronc cerebral. 


regions du cortex frontal et parietal, des voies descen- 
dantes passant par les noyaux gris centraux (NGC), le 
colliculus superieur, le cervelet ou plus directement 
vers les structures de commande prenucleaire du tronc 
cerebral (figure 14.15). On distingue differents types de 
saccades, declenchees par des stimulations specifiques 
(tableau 14.2 ; voir chapitre 14,3). 


• Commande supranudeaire des saccades 

Deux classes de neurones du tronc cerebral represented 
les structures majeures de la commande de tous les 
types de saccades : les cellules a bouffees (burst neurons) 
et les cellules « omnipause » [3]. Les cellules a bouffee 
sont directement responsables de la commande de la 
saccade au niveau des noyaux oculomoteurs (noyaux 
abducens pour les mouvements horizontaux et noyaux 
oculomoteurs et trochleaires pour les mouvements 
verticaux); elles represented done l'etape immediate- 
ment « supranudeaire ». Les cellules omnipause ont au 
contraire une activite tonique permanente inhibitrice 
sur les cellules a bouffee, qui disparait lors de la reali- 
sation d'une saccade. Lorsqu'une saccade est necessaire, 
les cellules omnipause sont elles-memes inhibees pour 
permettre l'activation des cellules a bouffee. 

Pour les saccades horizontales, les cellules a bouffee 
sont localisees dans la formation reticulee pontique 
paramediane (FRPP) [3]. Ces cellules dechargent pre- 
ferentiellement pour les saccades ipsilaterales. Pour les 
saccades verticales et torsionnelles, les cellules a bouf- 
fees sont localisees dans le noyau rostral interstitiel du 
faisceau longitudinal median (riFLM) [4]. Ces cellules 
dechargent indifferemment pour les saccades vers le 
haut ou le bas, mais preferentiellement pour les saccades 
torsionnelles ipsilaterales. Les cellules omnipause sont 
localisees dans la formation reticulee pontique [3]. Elles 
dechargent pour tous types de saccades, horizontales, 
verticales ou torsionnelles, ce qui justifie leur terminolo- 
gie de neurones omnipause. 

Une atteinte de ces structures premotrices (FRPP ou 
riMLF) specifiques des saccades est a l'origine d'un syn- 
drome supranudeaire se manifestant par un ralentisse- 
ment ou une paralysie de toutes les classes de saccades, 
respectivement horizontales ou verticales (voir cha- 
pitre 16), avec respect des autres types de mouvements 
oculaires. 
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III. Systeme efferent oculomoteur et palpebral 



Aire oculomotrice supplementaire. 
Aire oculomotrice frontale 


Cortex prefrontal dorsolateral _ 
Substance noire pars reticulata 


riMLF FRPP 


Cortex parietal posterieur (SIP) 
Noyau caude 
Colliculus superieur 

Cervelet oculomoteur 
Lobules VI et VII 

Noyau fastigial 


) Figure 14. 15 Differentes structures anatomiques impliquees dans le contrdle des saccades. 

Le si I Ion intra parietal (SIP) ou a ire oculomotrice parietale est plus impliquee dans le contrdle des saccades « reflexes » en reponse a une sti- 
mulation visuelle (ou auditive) inattendue, alors que I'aire oculomotrice frontale est plus impliquee dans le contrdle des saccades volontaires 
ou intentionnelles. Le colliculus superieur participe a /'elaboration de commandes de saccades dirigees vers une cible visuelle , auditive ou 
cutanee. Les noyaux supranucleaires sont localises au niveau du noyau rostral interstitiel du faisceau longitudinal median (riMLF) pour les 
saccades verticales, et au niveau de la formation reticulee pontine paramediane (FRPP) pour les saccades horizontales. Les neurones du 
colliculus superieur sont soumis au contrdle inhibiteur des neurones de la substance noire pars reticulata r, dont I'activite tonique spontanee 
diminue tors des saccades volontaires. Les regions du cervelet oculomoteur sont les lobules VI et VII du vermis posterieur (vermis oculo- 
moteur), la partie caudate du noyau fastigial sur laquelle ils se projettent et une partie des noyaux interposes. 


Tableau 14.1 

Les sept systemes oculomoteurs 


1 . La fixation visuelle 

Elle maintient stable sur la fovea les images d'un objet d'interet, lorsque la tete est stationnaire. Elle 
inhibe principalement les phenomenes de tremblement, de derive oculaire et d'intrusions saccadiques 

2. Le reflexe vestibulo-oculaire 

II maintient les images du monde environnant stables sur la retine lors de deplacements brefs isoles 
de la tete ou de I'ensemble tete et corps 

3. Le reflexe optocinetique 

II maintient les images du monde environnant stables sur la retine lors de deplacements de larges 
secteurs du panorama visuel. Ces deplacements du panorama visuel sont generalement consecutifs 
au deplacement prolonge de la tete (par exemple lors de la locomotion) 

4. La poursuite 

Elle permet de maintenir sur la fovea I'image d'un objet de petite taille se deplagant relativement 
lentement dans I'environnement (par exemple un oiseau qui vole) 

5. Les saccades 

Elies orientent les yeux de maniere a amener tres rapidement I'image de I'objet d'interet sur la fovea 
(par exemple lors de la lecture) 

6. Les phases rapides 
du nystagmus 

Elies recentrent les yeux dans I'orbite ou redirigent le regard vers la scene visuelle a venir apres un 
mouvement oculaire lent 

7. La vergence 

(convergence ou divergence) 

Elle oriente les yeux dans une direction opposee dans le plan horizontal de maniere a placer les images 
d'un objet simultanement sur les deux foveas 


• Contrdle cortical et sous-cortical 
des saccades 

Au niveau du cortex parietal posterieur, le sillon intra- 
parietal (SIP) ou aire oculomotrice parietale est plus 
implique dans le contrdle des saccades dites «automa- 
tiques» ou « reflexes », en reponse a une stimulation 
visuelle (ou auditive) inattendue (voir tableau 14.2). 
Le SIP active les structures du tronc cerebral apres 
un relais obligatoire dans le colliculus superieur (voir 
figure 14.15). Le cortex frontal est plus implique dans 
le contrdle des saccades intentionnelles ou auto-initiees. 
Trois aires frontales principales, dans chacun des deux 
lobes frontaux, sont impliquees dans le contrdle des sac- 
cades : I'aire oculomotrice frontale, I'aire oculomotrice 
supplementaire et le cortex prefrontal dorsolateral [5, 6]. 
Cette derniere aire est impliquee specifiquement dans 
l'inhibition des saccades reflexes, alors que I'aire ocu- 
lomotrice frontale joue un role dans l'initiation de sac- 
cades volontaires, I'aire oculomotrice supplementaire 
ayant un role dans la genese de sequences de saccades 


plus ou moins complexes. Le cortex frontal commande 
la realisation ou l'inhibition des saccades par des voies 
passant par le colliculus superieur ou allant directement 
aux structures premotrices du tronc cerebral. Les voies 
se dirigeant vers le colliculus superieur peuvent etre 
directes ou indirectes via le noyau caude et la substance 
noire du mesencephale. 

Le colliculus superieur participe a l'elaboration 
de la commande de saccades dirigees vers une cible, 
notamment visuelle. Les neurones du colliculus supe- 
rieur sont soumis au contrdle inhibiteur des neurones 
des NGC. Ces derniers interviennent surtout sur 
le contrdle des saccades volontaires, en particulier 
memorisees, et de l'inhibition de saccades d'intru- 
sion. Les regions du cervelet oculomoteur participant 
au contrdle des saccades sont les lobules VI et VII du 
vermis posterieur (vermis oculomoteur) et le noyau 
fastigial, sur lequel ils projettent (voir figure 14.15). 
Le cervelet contrdle la precision et le freinage des sac- 
cades qui sont initiees et limite en outre l'intrusion de 
saccades (voir chapitre 16). 
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Chapitre 14. Anatomie et anatomie fonctiormelle 


Une atteinte corticale bilaterale touchant les aires ocu- 
lomotrices ou leurs voies descendantes via les NGC est a 
l'origine d'un syndrome d'apraxie oculomotrice se mani- 
festant par une difficulty ou une impossibility a declen- 
cher des saccades volontaires et/ou automatiques, avec 
un respect des phases rapides des nystagmus et des autres 
mouvements oculaires (voir chapitre 16). Un dysfonction- 
nement des voies sous-corticales des saccades est surtout 
responsable de dysmetrie saccadique, hypometrie dans les 
lesions des NGC et du cervelet, hypermetrie uniquement 
dans les lesions cerebelleuses. Une atteinte de ces struc- 
tures du controle cortical ou sous-cortical des saccades 
peut a l'inverse etre a l'origine d'une instability oculaire 
sous la forme d'intrusions saccadiques (voir chapitre 16). 

Systemes de stabilisation 
visuelle 

Differents systemes oculomoteurs assurent selon les 
circonstances la stability oculaire permettant d'optimi- 
ser la fonction visuelle. L'oeil peut etre maintenu stable 
sur une cible en mouvement par le systeme de la pour- 
suite oculaire. Lors de deplacements du sujet dans son 
environnement, les systemes de stabilisation d'origine 
visuelle, tels que le reflexe optocinetique, et de stabili- 
sation d'origine vestibulaire, tels que le RVO, agissent 
de concert pour stabiliser le regard sur l'environnement 
visuel. Lorsqu'un objet stable est fixe sans deplacement 
du sujet, le systeme de la fixation a pour objectif de 
limiter le bruit oculomoteur resultant d'une instability 
oculaire physiologique. Finalement, l'integrateur neuro- 
nal permet le maintien de la position stable de l'oeil en 
position excentree dans l'orbite. Le dysfonctionnement 
de l'un ou l'autre de ces systemes a pour consequence 
une instability oculaire (voir chapitre 17). 

• Systemes de stabilisation visuelle : la 
poursuite oculaire et le reflexe optocinetique 

Le systeme de la poursuite permet de maintenir stable sur 
la fovea l'image d'une cible visuelle se deplagant dans l'en- 
vironnement visuel. II permet aussi de stabiliser le regard 
sur certaines cibles de l'environnement lors des deplace- 
ments du sujet. Le systeme de la poursuite est assure par 


une circuiterie neuronale representee dans la figure 14.16. 
La poursuite oculaire peut devenir deficitaire, clinique- 
ment sous la forme d'une perte du mouvement lent rem- 
place par des saccades de rattrapage ( catch-up saccades, 
resultant en une poursuite saccadique). Son atteinte a 
peu de valeur topographique ou etiologique. Elle aide 
au diagnostic de syndrome supranucleaire lorsqu'elle est 
preservee par rapport aux saccades. 

Le nystagmus optocinetique est aisement obser- 
vable chez un passager regardant defiler le paysage 
lors d'un voyage en train. II s'agit d'un mouvement de 
va-et-vient compose d'une phase lente de poursuite, 
suivant le paysage, et d'une phase rapide (saccade) de 
recentration des yeux dans l'orbite. Ce nystagmus est 
induit par les mouvements de l'environnement visuel 
sur la retine peripherique. Le systeme optocinetique 
partage de nombreuses structures avec le systeme de 
la poursuite oculaire (foveale) et avec le systeme ves- 
tibulaire [7]. En clinique, il peut se rechercher a l'aide 
d'un tambour optocinetique (voir chapitre 1). II aide 
surtout a demontrer la persistance de phases rapides 
du nystagmus, par rapport aux autres saccades dans 
les tableaux d'apraxie oculomotrice (voir chapitre 16) 
ou dans les syndromes anorganiques (voir chapitre 18). 

Les systemes de stabilisation d'origine visuelle se 
differencient du RVO par une latence plus grande 
(> 70 msec) et une reponse qui se maintient durablement 
dans le temps. Ils completent le RVO en stabilisant le 
regard lors de mouvements lents et durables de la tete. 

• Systeme de stabilisation vestibulaire : 
le reflexe vestibulo-oculaire 

Le labyrinthe vestibulaire permet la detection des acce- 
lerations angulaires et lineaires de la tete, ainsi que la 
position de la tete par rapport a la gravite et transmet ces 
informations au systeme vestibulaire central. Le role du 
systeme vestibulaire est de produire des reflexes oculaires 
et posturaux compensatoires des deplacements de la tete 
et d'elaborer au niveau cortical une representation de la 
position et des mouvements de la tete dans l'espace [8]. 

Systeme vestibulaire peripherique 

Le labyrinthe vestibulaire forme la partie posterieure 
de l'oreille interne, en arriere de la cochlee (labyrinthe 
auditif). II est rempli de liquide endolymphatique. 


Tableau 14.2 

Classification des saccades 


1 . Saccades volontaires 
ou intentionnelles 

Saccades realisees vers un but determine en I'absence ou en presence d'une cible sensorielle 
(visuelle ou auditive) : 

- anticipees : saccades generees en anticipation ou a la recherche d'une cible allant apparaTtre 
dans le champ de vision 

- memorisees : saccades realisees vers un lieu ou une cible a ete precedemment presentee 

- antisaccades : saccades realisees avec la consigne de regarder du cote oppose a une cible visuelle 

- sur commande : saccades realisees sur consigne verbale 

2. Saccades automatiques 
ou reactives (ou reflexes) 

Saccades declenchees par I'apparition inattendue d'une nouvelle cible dans l'environnement visuel 
(paradigme step) ou auditif 

3. Saccades expresses 

Saccades de tres courte latence qui peuvent etre induites quand la cible peripherique apparaTt apres 
disparition du point de fixation (paradigme gap) 

4. Saccades spontanees 

Saccades survenant en I'absence de toute consigne et de toute stimulation 

5. Saccades d'exploration 
(de balayage) 

Saccades sequentielles realisees pour explorer une scene visuelle complexe avec de multiples cibles 
(paradigme scanning) 

4. Phases rapides 
des nystagmus 

Recentrage automatique des yeux dans l'orbite lors d'une derive lente de l'oeil, produite 
par un nystagmus physiologique (vestibulaire ou optocinetique) ou pathologique 
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III. Systeme efferent oculomoteur et palpebral 


II est constitue de trois canaux semi-circulaires (CSC), 
de l'utricule et du saccule (figure 14.17). L'epithelium 
neurosensoriel est localise pour les CSC au niveau de 
l'ampoule, en formant la crete ampullaire, et au niveau 
du saccule et de l'utricule en formant les macules. 
L'epithelium neurosensoriel est constitue de cellules 
ciliees en contact avec les neurones vestibulaires. 

D'un point de vue fonctionnel, les cellules ciliees des 
differents types de recepteurs vestibulaires repondent 
aux forces qui flechissent les cils (figure 14.18). Cette 
reponse se manifeste par une modulation de la libe- 
ration de neurotransmetteurs au niveau de la synapse 
excitatrice avec les neurones vestibulaires. En l'absence 
de mouvement de la tete (au repos), la cellule ciliee 
libere des neurotransmetteurs et il existe une activite 
spontanee des fibres vestibulaires. Cette activite spon- 
tanee est modulee par l'inclinaison des cils des cellules 
ciliees : augmentee (depolarisation) lors de l'inclinaison 
vers le kinocil (plus grand cil) et diminuee (hyperpolari- 
sation) dans la direction inverse. 

Les cretes ampullaires sont sensibles aux mouve- 
ments de rotation angulaire de la tete. Lors d'une 
rotation de la tete dans le plan d'un CSC, l'inertie des 
liquides endolymphatiques induit un mouvement 
liquidien relatif qui flechit la cupule et cisaille les cel- 
lules ciliees des cretes ampullaires. Chaque CSC fonc- 
tionne en tandem avec un canal situe de l'autre cote 
de la tete et dont les cellules ciliees sont alignees en 
sens contraire. Ainsi, la frequence des potentiels d'ac- 
tion augmente du cote de la rotation et diminue du 
cote oppose. Les recepteurs maculaires sont stimules 
au cours des accelerations lineaires de la tete qui sont 
induites par les mouvements d'inclinaison ou de trans- 
lation de la tete. 

Systeme vestibulaire central 

Le nerf vestibulaire se termine au niveau des noyaux 
vestibulaires situes dans le plancher du IV e ventri- 


cule, a la partie laterale de la jonction bulbo-pontique 
(figure 14.19). II existe de nomb reuses interconnexions 
commissurales entre les deux noyaux vestibulaires. Les 
efferences des noyaux vestibulaires se dirigent : 

• vers les noyaux oculomoteurs participant a l'elabora- 
tion du RVO; 

• vers les motoneurones de la moelle participant a l'ela- 
boration du reflexe vestibulospinal (RVS) ; 

• vers des aires corticales multisensorielles, denom- 
mees « cortex vestibulaire », localisees dans la region 
parietotemporale posterieure. 

Le systeme vestibulaire est a l'origine du RVO et du 
RVS compensant la stability oculaire et posturale lors de 
deplacements de la tete. Les voies vestibulo-thalamo- 
corticales participent a la perception consciente du 
deplacement de la tete et a la construction d'un schema 
corporel necessaire a la planification et a la programma- 
tion des actes moteurs. Le cervelet vestibulaire (nodu- 
lus, uvula et flocculus) est fortement implique dans le 
controle des RVO et RVS. Les noyaux vestibulaires et le 
cervelet vestibulaire sont aussi des relais des systemes 
visuels (optocinetique, poursuite et fixation) de stabili- 
sation du regard. 

Le RVO induit un mouvement oculaire quasi simul- 
tane, de direction identique mais de sens oppose au 
mouvement de la tete (figure 14.20). Dans le cas d'une 
rotation angulaire horizontale a droite, le reflexe induit 
une rotation horizontale des yeux a gauche. Lorsque le 
mouvement de la tete est de grande amplitude, les yeux 
arrivant en position excentree dans l'orbite sont ramenes 
vers la position primaire par une saccade reflexe : c'est 
la phase rapide du nystagmus vestibulaire physiolo- 
gique. Dans la vie quotidienne, le RVO sert a maintenir 
le regard stable dans l'espace malgre les deplacements 
et les secousses de la tete. II a une latence tres courte 
(<15 msec) et est surtout utile pour les mouvements 
rapides et brefs, compensant ainsi les systemes visuels 
de stabilisation du regard qui sont utiles pour les 
mouvements lents et durables. 


Aire oculomotrice 
frontale 



Noyaux Noyaux 

dorso-lateraux du pont vestibulaires 


Aire temporale moyenne (MT) 

et aire temporale superieure mediane (MST) 

Aires visuelles primaires 
Noyau fasti gial 

Cervelet oculomoteur 


Cervelet vestibulaire 


F Figure 14.16 Schema hypothetique des structures anatomiques impliquees dans le controle de la poursuite horizontale. 

Les informations retiniennes de vitesse et de direction d'une cible mobile sont integrees au niveau du cortex visuel, surtout au niveau de I'aire 
temporale mediane (MT). Ces informations sont en suite vehiculees a I'aire temporale superieure mediane (MST), I'aire oculomotrice frontale 
et les noyaux dorsolateraux du pont (NDLP). L'aire MST combine le signal visuel au signal de vitesse de I'ceil et envoie ces informations 
ipsilateralement au NDLP. L'aire oculomotrice frontale est importante pour la programmation des mouvements predictifs et T initiation de 
la poursuite et projette independamment sur le NDLP ipsilateral. Le NDLP contient une mixture de signaux visuels et oculomoteurs qui sont 
transfers au lobe flocculonodulaire et au vermis cerebelleux. Le cervelet joue un role critique dans la synth ese de ces informations et envoie 
des afferences directes ou apres relais au niveau du noyau fastigial aux noyaux vestibulaires ipsilateraux. Finalement, les signaux de poursuite 
oculaire sont transmis aux noyaux oculomoteurs a partir des noyaux vestibulaires. 
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0 Figure 14.17 Labyrinthe vestibulaire et cochlee. 

Le labyrinthe vestibulaire est constitue des trois canaux semi-circulaires (CSC), de I'utricule, du saccule et du sac endolymphatique. Le CSC 
horizontal (ou lateral) est place lateralement dans un plan realisant un angle d'environ 30° avec le plan horizontal. Le CSC anterieur (ou 
superieur) est place au-dessus de I'utricule, dans un plan oblique de dedans en dehors et d'arriere en avant. Le CSC posterieur (ou inferieur) 
est place derriere et sous I'utricule, dans un plan oblique de dedans en dehors et d 'avant en arriere. Au niveau des cretes ampul la ires et des 
macules otolithiques, I' epithelium neurosensoriel est constitue de cellules sensorielles ciliees et de cellules de soutien. Au niveau des cretes 
ampullaires, la cupule, souple et mobile dans le liquide endolymphatique, enserre les cils des cellules sensorielles. Au niveau des macules, la 
membrane otolithique alourdie des otolithes, recouvre L epithelium. Dans les deux organes, les cellules ciliees font synapse avec les neurones 
vestibulaires. 



Repos Inclinaison Inclinaison 

vers le kinocil a I’oppose 

du kinocil 



0 Figure 14.18 Cellule ciliee. 

Les cellules ciliees vestibulaires sont composees de stereocils dont 
la taille augmente progressivement jusqu'au kinocil. Lors d'une 
inclinaison des stereocils vers le kinocil, Retirement des liens api- 
caux ou les ressorts d'ouverture induisent une ouverture de canaux 
qui laissent entrer plus d'ions potassium dans la cellule. II s'ensuit 
une depolarisation de la cellule ciliee declenchant une liberation 
accrue de neurotransmetteurs sur les terminaisons des nerfs ves- 
tibulaires, augmentant leur activite (frequence de potentiel d' ac- 
tion). Un mouvement des stereocils en direction opposee au kinocil 
entraine la fermeture des canaux, ce qui hyperpolarise la cellule 
ciliee et diminue I'activite dans le nerf vestibulaire. 


• System© de la fixation oculaire 

Meme dans des conditions de stabilisation totale de la 
tete, il est observe un certain nombre de mouvements 
oculaires minimes produits involontairement lors de 
la fixation oculaire. Ces micromouvements sont qua- 
lifies de bruit oculomoteur de bas niveau, compor- 


tant un tremblement de haute frequence et de faible 
amplitude, des phenomenes de derive lente et des 
microsaccades de moins de 0,1° [1]. Les derives sont 
egalement de trop faible vitesse (moins de 0,25° /sec) 
et de trop faible amplitude pour interferer avec la 
vision. On considere que ce bruit oculomoteur est 
necessaire a contrecarrer les effets de l'adaptation 
retinienne. 

Le role principal que Ton attribue au systeme de 
la fixation oculaire est de reduire les derives lentes 
et le tremblement, en grande partie par les systemes 
de stabilisation du regard (poursuite et systeme opto- 
cinetique) detectant le mouvement de l'image sur la 
retine. Le systeme de la fixation oculaire comporte 
cependant en plus un mecanisme de controle central 
impliquant le cervelet. L'inhibition des microsac- 
cades au cours de la fixation oculaire depend a la fois 
du controle inhibiteur cerebelleux, du cortex frontal 
et des NGC. 

• Stabilisation oculaire excentree 

Les globes oculaires sont maintenus dans l'orbite 
par les tissus aponevromusculaires et graisseux, 
realisant une resistance visco-elastique qui tend 
a maintenir l'oeil en position primaire. Lors d'un 
mouvement amenant l'oeil en position excentree 
dans l'orbite, l'innervation des neurones oculomo- 
teurs doit s'adapter a ces caracteristiques physiques, 
de maniere a vaincre la resistance des tissus orbi- 
taires au cours du mouvement et ensuite au cours 
du maintien en position excentree. La commande 
oculomotrice comporte une decharge des neurones 
oculomoteurs a haute frequence et de faible duree 
(commande de vitesse) pour assurer une contrac- 
tion phasique des muscles oculomoteurs permettant 
le mouvement oculaire et une decharge neuronale 
durable pour assurer une contraction tonique et le 
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0 Figure 14.19 Voies vestibulaires centrales. 

Les afferences des noyaux vestibulaires sont issues majoritairement du systeme vestibulaire peripherique et du cervelet se distribuant de fagon 
differenciee. Les efferences des noyaux vestibulaires se dirigent vers les noyaux oculomoteurs participant a I' elaboration du reflexe vestibulo- 
oculaire. D'autre efferences se dirigent vers les motoneurones de la moelle et constituent les voies vestibulospinales, participant a ^elaboration 
du reflexe vestibulospinal. Enfin, /7 existe des efferences vestibulothalamiques se dirigeant secondairement vers le « cortex vestibulaire ». 



0 Figure 14.20 Reflexe vestibulo-oculaire (RVO). 

Le RVO produit un mouvement oculaire compensateur de vitesse proportionnelle a la vitesse de la tete, de direction opposee. Le but principal 
du RVO est de stabiliser les images du monde environnant sur la retine en stabilisant au mieux le regard dans I'espace lors d'un mouvement 
de la tete. II existe en permanence une activite sur les neurones vestibulaires primaires au repos. Lors d'une rotation horizontale de la tete , les 
neurones associes au canal lateral droit sont actives , alors que ceux associes au canal lateral gauche sont inhibes. C'est la balance d'activite 
au sein d'une pa ire de canaux qui constitue un signal de deplacement de tete. 


180 


Document telecharge de ClinicalKey.fr par Faculte de Medecine de Tunis juillet 11, 2016. 

Pour un usage personnel seulement. Aucune autre utilisation iTest autorisee. Copyright ©2016. Elsevier Inc. Tous droits reserves. 


Chapitre 14. Anatomie et anatomie fonctiormelle 



Integrates 

neuronal 



Deplacement oculaire 
dans I'orbite 


Frequence de decharge 
des neurones 
Frequence = vitesse 
Duree = amplitude 


Temps 


0 Figure 14.21 Systeme de stabilisation oculaire excentree. 

La commande oculomotrice comporte : une decharge des neurones oculomoteurs a haute frequence et de faible duree (comma nde de vitesse) 
pour assurer une contraction phasique des muscles oculomoteurs permettant le mouvement oculaire; une decharge neuronale durable pour 
assurer une contraction tonique et le maintien de la position. La commande tonique des nerfs oculomoteurs est assuree par des neurones 
integrant au sens mathematique du terme la commande de vitesse en commande de position : on parle d'integrateur neuronal. 


maintien de la position excentree (figure 14.21). La 
commande tonique des nerfs oculomoteurs est assu- 
ree par des neurones integrant au sens mathematique 
du terme la commande de vitesse en commande de 
position : on parle d'integrateur neuronal [9]. Les 
structures nerveuses impliquees dans cet integrateur 
neuronal sont dispersees dans le tronc cerebral et le 
cervelet : elles impliqueraient le noyau prepositus 
hypoglossi au niveau du bulbe pour les mouvements 
oculaires horizontaux et le noyau interstitiel de Cajal 
au niveau mesencephalique pour les mouvements 
oculaires verticaux. Diverses donnees suggerent 
cependant que cet integrateur est imparfait et neces- 
site un retrocontrole cerebelleux de son gain par le 
floculus et le nodulus [10]. 
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Certaines anomalies oculomotrices subtiles et certaines 
mesures (par exemple les temps de reaction) ne sont pas 
accessibles a l'examen clinique. L'enregistrement des 
mouvements oculaires est alors indispensable et permet 
une analyse differee et quantifiee des parametres oculo- 
moteurs. Les principals techniques sont presentees ici, 
avec pour chacune d'elles les caracteristiques, avantages 
et inconvenients. Quelle que soit la methode utilisee, 
un calibrage initial est toujours indispensable. Nous 
exposons ensuite les tests oculomoteurs visuellement 
guides les plus utilises en explorations fonctionnelles 
neurologiques. 

Techniques d'enregistrement 
des mouvements oculaires 

Les techniques modernes d'enregistrement des mouve- 
ments oculaires permettent de mesurer les variations de 
position des yeux (done l'amplitude des deplacements) 
selon un axe horizontal et un axe vertical en fonction 
du temps. Si la frequence d'acquisition est suffisante, 
l'enregistrement permet done egalement de mesurer la 
vitesse de deplacement des yeux, notamment lors des 
saccades. Enfin, le trace comporte des indices figurant 
les moments d'apparition et de disparition des stimuli 
visuels presentes sur l'ecran de stimulation. Cette 
synchronisation permet d'evaluer les temps de reaction 
ou latences des mouvements oculaires (temps ecoule 
entre l'apparition d'un stimulus visuel et le debut d'un 
mouvement). 


• Electro-oculographie (figure 14.22) 

C'est l'une des plus anciennes techniques consistant a uti- 
liser les variations, lors des mouvements de rotation des 
yeux, du potentiel corneoretinien capte par des electrodes 
de surface placees de part et d'autre de l'ceil. Le signal est 
ensuite amplifie par un amplificateur en courant continu : 

• avantages : technique peu onereuse et non invasive, 
d'utilisation facile ; 

• inconvenients : necessity d'attendre la stabilisation du 
potentiel avant l'enregistrement, faible resolution spa- 
tiale (au mieux 1°), presence frequente d'artefacts pro- 
venant des muscles de la face, des paupieres, affectant 
particulierement les mouvements verticaux. 

• Camera infrarouge 

Cette technique consiste a projeter sur la cornee un fais- 
ceau infrarouge au moyen de diodes et a capter par des 
cellules photo-electriques la reflexion sur la cornee de ce 
faisceau. Les changements d'intensite du reflet permettent 
de determiner les changements de position des yeux [1] : 

• avantages : bonne resolution spatiale (proche 0,1°) ; 

• inconvenients : la linearite du systeme est limitee a 
des mouvements oculaires ne depassant guere 10°. Les 
paupieres et les clignements sont des sources d'artefacts 
pour les mouvements verticaux. 

• Video-oculographie 

Cette technique est la plus utilisee aujourd'hui en explo- 
ration fonctionnelle. Une camera video placee devant le 
sujet capte la pupille et suit ses mouvements et, even- 
tuellement, son diametre. Certains appareils utilisent 





0 Figure 14.22 Methodes d'enregistrement des mou- 
vements oculaires. 

a. Electro-oculographie. 1 et 2 : electrodes cutanees. 

b. Camera infrarouge. 1 : emetteur d'un faisceau infra- 
rouge; 2 : capteur de la reflexion du faisceau infrarouge. 
Methode magnetique (scleral search coil technique). 

1 : champ magnetique; 2 : anneau corneen. 
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aussi un faisceau infrarouge pour faciliter le reperage 
pupillaire [2]. II existe trois types principaux d'appareil : 

• avec appui mentonnier et frontal, la camera etant pla- 
cee juste au-dessous du regard du sujet. La resolution 
temporelle de ces appareils va de 300 a 1000 Hz ; 

• dispositif tete libre, la camera etant placee a distance, 
sous l'ecran de stimulation ; 

• avec port de lunettes et cameras miniaturisees, per- 
mettant un enregistrement ambulatoire mais de faible 
resolution temporelle (30 a 60 Hz). 

Les avantages et inconvenients de cette technique 
sont les suivants : 

• avantages : systeme totalement non invasif, non 
contraignant et simple d'utilisation. Les frequences 
d'acquisition superieures ou egales a 500 Hz permettent 
d'analyser le profil de vitesse des saccades ainsi que les 
saccades de petites amplitudes (de 0,5 a 2°) ; 

• inconvenients : cout relativement eleve. 

• Technique magnetique ou scleral 
search coil technique 

C'est Tune des premieres techniques utilisees initialement 
dans la recherche. Un anneau corneen contenant des 
spires de fil de cuivre est pose sur l'ceil. La tete du sujet 
etant placee au centre d'un champ magnetique, les depla- 
cements de l'anneau corneen vont creer un courant induit 
refletant la position des yeux. Une precision optimale est 
obtenue par la technique de l'empreinte dentaire, permet- 
tant l'immobilisation totale de la tete du sujet [3] : 

• avantages : technique ayant la meilleure resolution 
spatiale (environ 0,01°), permettant d'enregistrer tous 
les types de mouvements oculaires, verticaux, de tor- 
sion, les microsaccades, avec possibility de realiser des 
enregistrements yeux fermes ; 

• inconvenients : technique invasive car necessitant un 
contact direct de l'anneau avec la cornee, d'ou des risques 
possibles d'abrasion corneenne. Cet examen impose un 
controle rigoureux de la cornee (examen a la fluoresce- 
ine) par un ophtalmologue apres l'examen. La duree de 
1' enregistrement ne doit pas depasser 30 minutes. Enfin, 
les anneaux corneens sont fragiles et onereux. 

Principaux tests oculomoteurs 
utilises en exploration 
fonctionnelle neurologique 

Nous decrivons ici les tests les plus couramment utilises 
en recherche clinique et en explorations fonctionnelles. 
Ces tests permettent d'etudier la motricite oculaire en 
soi, mais aussi d'explorer des fonctions cognitives telles 
que la prise de decision, la preparation ou l'inhibition du 
mouvement, la memoire de travail. 

Le sujet est assis dans une piece obscure, au calme, 
la tete maintenue par un appui mentonnier et un appui 
frontal face a un ecran sur lequel sont presentees les sti- 
mulations visuelles. 

• Fixation oculaire 

Ce test tres simple permet d'evaluer la stability de la fixa- 
tion et de mettre en evidence d'eventuels mouvements 
oculaires anormaux (intrusions saccadiques, nystagmus). 


Une cible visuelle d'environ 0,5° est presentee au 
centre de l'ecran pendant plusieurs secondes. La fixation 
en position excentree peut aussi etre exploree en depla- 
gant cette cible lateralement ou verticalement. Le sujet a 
pour consigne de fixer attentivement la cible. 

• Poursuite oculaire 

Ce test permet d'evaluer la capacity d'un sujet a suivre 
une cible en mouvement, done d'evaluer le reseau cere- 
bral controlant la poursuite oculaire. 

Une cible de petite taille se deplace sur l'ecran selon 
un mouvement horizontal ou vertical, avec une vitesse 
lineaire ou sinusoi'dale. La vitesse maximum de la 
cible peut varier d'environ 5°/s a 40°/ s. La consigne est 
de suivre attentivement la cible. Le parametre mesure 
est le gain de la poursuite, e'est-a-dire le rapport de la 
vitesse maximum de l'oeil sur la vitesse maximum de la 
cible. 

• Nystagmus optocinetique 

Le nystagmus optocinetique est une fonction physiolo- 
gique qui permet de stabiliser le regard devant un pano- 
rama en mouvement par rapport au sujet. En pratique, 
ce test consiste a presenter au sujet des bandes verticales 
alternativement blanches et noires se deplagant sur 
l'ecran a des vitesses identiques a celles de la poursuite. 
La consigne est de simplement regarder devant soi ou 
de suivre le defilement des bandes noires et blanches. Le 
mouvement des yeux est constitue d'une alternance de 
phases lentes, dans le sens de defilement des bandes, et 
de phases rapides, en sens contraire. L'analyse de ce test 
est le plus souvent qualitative et recherche eventuelle- 
ment une asymetrie gauche-droite des phases lentes ou 
rapides. Ce test peut aussi etre utilise pour la mise en 
evidence d'une cecite psychogene, le nystagmus optoci- 
netique etant un mouvement reflexe quasiment incontro- 
lable chez tout sujet ayant une acuite visuelle minimale. 

• Prosaccades 

Ce test permet d'apprecier l'integrite du circuit oculo- 
moteur gerant les saccades oculaires visuellement gui- 
dees. Une cible de petite taille est presentee initialement 
au centre de l'ecran, puis se deplace par sauts horizon- 
taux ou verticaux d 'amplitudes variables. La consigne 
est de suivre le plus rapidement et le plus attentivement 
possible les deplacements de la cible. Les principaux 
parametres mesures sont la latence de la saccade (ou 
temps de reaction, separant le moment d'apparition de 
la cible et le debut de la saccade), sa vitesse moyenne et 
sa vitesse maximum (exprimees en °/s) et sa precision 
exprimee par le gain, e'est-a-dire le rapport de l'ampli- 
tude de la saccade initiale (avant eventuelle correction) 
sur l'amplitude du deplacement de la cible. La precision 
des saccades centripetes (retour au centre) peut aussi 
etre analysee. Un nombre suffisant de saccades doit etre 
realise afin d'obtenir des moyennes exploitables. Selon 
le comportement de la cible centrale, on distingue trois 
variantes de ce test : 

• variante overlap : la cible centrale reste allumee pen- 
dant toute la duree du test ; 

• variante step : la cible centrale s'eteint simultanement 
avec 1' apparition de la cible laterale ; 

• variante gap : la cible centrale s'eteint 200 ms avant 
l'apparition de la cible laterale. 
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Ces differentes variantes entrainent des modifications 
de la latence des saccades, celle-ci etant plus courte dans 
la variante gap et plus longue dans la variante overlap [4]. 

• Antisaccades 

Ce test permet d'evaluer les capacites d'un sujet a inhi- 
ber une saccade visuellement guidee. Les conditions de 
stimulation sont identiques a celles du test des prosac- 
cades, mais la consigne est de ne pas suivre les deplace- 
ments de la cible mais de regarder le plus rapidement 
possible dans la direction opposee. II est judicieux d'uti- 
liser le meme type de test (variantes gap , overlap ou step) 
pour les prosaccades et les antisaccades afin de mieux 
comparer les performances du sujet [4, 5]. Le pourcen- 
tage d'erreurs, c'est-a-dire le pourcentage de saccades 
initialement dirigees vers la cible, est evalue ainsi que la 
latence des antisaccades correctes. 

• Saccades memorisees 

Ce test est davantage utilise en recherche clinique 
qu'en explorations fonctionnelles. II permet d'evaluer 
les capacites de memoire de travail, plus precisement 
ici la memoire spatiale a court terme [6]. Alors que le 


sujet maintient la fixation sur une cible centrale, une 
cible laterale est flashee (50 a 250 ms) en peripherie. Le 
sujet a pour consigne d'attendre l'extinction de la cible 
centrale (delai de memorisation) pour executer une sac- 
cade vers l'emplacement memorise de la cible laterale. 
Les parametres mesures sont la latence et la precision 
des saccades memorisees. 
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Chapitre 15 


Pathologies oculomotrices 
peripheriques 

Pathologie orbitaire 

A. Boschi 


Evaluation des pathologies 
orbitaires 

L'orbite peut etre le siege d'une pathologie d'origine 
infectieuse, tumorale, vasculaire, et le plus frequem- 
ment inflammatoire [1]. 

Les signes et les symptomes suivants guident le dia- 
gnostic : 

• la douleur est principalement evocatrice d'une 
inflammation ou d'une infection, plus rarement d'une 
hemorragie ou d'une tumeur maligne (parfois associee 
a une hypoesthesie de la face) ; 

• l'exophtalmie axile doit faire rechercher un processus 
expansif retro-oculaire intraconique, alors que le depla- 
cement non axile du globe oculaire evoque une lesion 
extraconique ; 

• l'enophtalmie est plus rare. Dans un contexte 
post-traumatique, elle evoque une fracture du plancher 
orbitaire, mais peut s'observer aussi dans des processus 
fibreux retractiles, en particulier dans des metastases 
orbitaires de cancer du sein ; 

• la presence d'une masse palpable suggere : 

- dans le secteur nasal superieur, une mucocele, une 
encephalocele ou un neurofibrome, 

- dans le secteur temporal superieur, une tumeur 
de la glande lacrymale, un kyste dermoide, un lym- 
phome ou une inflammation orbitaire idiopathique 
(IOI) ; 

• la pulsatilite sans bruit doit faire penser a une perte 
osseuse au niveau de l'aile du sphenoide ou du toit de 
l'orbite ; la presence de pulsatilite avec bruit evoque une 
fistule carotidocaverneuse, durale ou une malformation 
arterioveineuse ; 

• la dilation des vaisseaux episcleraux en «tete de 
meduse » oriente vers la fistule carotidocaverneuse ; 

• l'apparition d'ecchymoses au niveau des paupieres 
oriente vers le neuroblastome ou la leucemie ; 

• la presence d'une asymetrie faciale oriente vers la 
neurofibromatose ou la dysplasie fibreuse ; 

• revolution defavorable dans le temps de la symp- 
tomatology, en jours ou semaines, indique genera- 
lement une pathologie inflammatoire ou infectieuse. 


telle une IOI, une cellulite, une orbitopathie thyroi- 
dienne (OT), ou plus rarement un rhabdomyosarcome, 
un neuroblastome, ou une metastase. Une evolution 
lente en mois ou annees indique un processus len- 
tement expansif, par exemple une tumeur neuro- 
gene, un hemangiome caverneux, un lymphome, ou 
osteome. 

Les antecedents personnels (pathologie thyroidienne, 
maladie des sinus, tumeur, traumatisme, immunosup- 
pression) et familiaux (neurofibromatose, pathologie 
auto-immune) du patient doivent etre investigues en 
detail. Leur role est majeur dans le bilan diagnostique. 
(encadre 15.1). 

Le bilan neuroradiologique est indispensable afin 
d'etayer le diagnostic 

L'IRM est preferable s'il y a suspicion d'une atteinte 
orbitocranienne ou apicale orbitaire (tableau 15.1 et 
figure 15.1) mais le scanner est plus performant dans 
les atteintes osseuses. 


Bilan systematique dans 
une pathologie orbitaire 

• Interrogatoire sur les antecedents medicaux personnels 
et familiaux du patient. 

• Examen ophtalmologique complet pour definir I'im- 
portance de I'atteinte des fonctions visuelle et oculo- 
motrice. 

• Etudier : 

- la vitesse d'installation de la symptomatologie; 

- la douleur et la sensibilite dans le territoire du V 1 , 
2 , 3 , 

- l'exophtalmie axile ou la dystopie (deplacement late- 
ral/vertical du globe); 

- I'aspect des tissus peri-orbitaires. 

• Rechercher une masse palpable. 

• Imagerie CT-scan ou RMN cerebrale et orbitaire en 
coupes axiales et coronales. 

• Bilan sanguin incluant bilan hormonal (T4, TSH, TRAK), 
bilan auto-immun a adapter au contexte , serologies 
infectieuses 


Neuro-opthalmologie / 85 
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III. Systeme efferent oculomoteur et palpebral 


Signes cliniques des inflammations orbitaires 



Orbitopathie 

thyroidienne 

Inflammation orbitaire 
idiopathique 

Bilaterale 

OUI 

Rarement 
Si OUI suspecter 
pathologie systemique 
sous-jacente 

Douleur 

Moderee, sensation 
de pression 

Aigue 

Paupieres 

Gonflees, injectees 
RETRACTION 
paupiere superieure 
Signe de Von Graefe 

Gonflees, injectes 
PTOSIS 

Imagerie 

Atteinte de plusieurs 
MEO 

Augmentation 

du volume 

de la graisse orbitaire 

Atteinte 1 MEO, 
bords irreguliers 
Graisse orbitaire infiltree 

Biologie 

Ac antirecepteur 
a TSH + 

Normale 


Pathologie inflammatoire 
de I'orbite 

• Caracteristiques cliniques 

La pathologie inflammatoire de I'orbite peut affecter 
de maniere localisee un seul tissu specifique et prendra 
alors un nom dedie, par exemple myosite, perinevrite 
optique, sclerite, dacryoadenite, ou alors s'etendre 
de maniere diffuse au niveau de la graisse orbitaire 
et d'autres tissus orbitaires. Parfois elle se complique 
de fibrose orbitaire diffuse (inflammation orbitaire 
sclerosante). 

En cas d'installation aigue, la cellulite orbitaire infec- 
tieuse, necessitant une prise en charge urgente, devra 
etre sy sterna tiquement recherchee. Elle est typiquement 
associee a une leucocytose, de la fievre et est habituelle- 
ment liee a des antecedents infectieux (pathologie sinu- 
sienne, infections dentaires, traumatisme orbitaire...). 


Tableau 15.1 

Signes radiologiques des pathologies orbitaires 


Imagerie CT/RMN 

Orbitopathie thyroidienne 

Inflammation orbitaire 
idiopathique 

Fistule carotidocaverneuse 

Atteinte bilaterale 

Frequente 

Parfois 

Rare 

Atteinte des MEO 
Bords des MEO 
Atteinte tendon MEO 

Elargissement fusiforme d'un ou plusieurs MEO 

Dl > DM > DS > RPS 

Lisses 

Non 

Atteinte frequente d'1 MEO 

Irreguliers 

Oui 

Augmentation de volume de 

tous les MEO 

Lisses 

Non 

Graisse orbitaire 

Augmentee de volume et de densite 
Prolapsus au niveau de la fissure orbitaire 
superieure 

Infiltree 

Reseau vasculaire dilate 

Veine sus-orbitaire 

Moderement augmentee de volume 

Pas ou faiblement augmentee 
de volume 

Fortement dilatee 

Glande Lacrymale 

Augmentee de volume 
Bords lisses 

Parfois, bords irreguliers 

Normale 


Dl : muscle droit inferieur; DM : muscle droit medial; DS : muscle droit superieur; MEO : muscle extra-oculaire; RMN : resonance magnetique nucleaire; 
RPS : releveur de la paupiere superieure. 



0 Figure 15.1 Imagerie orbitaire. 

a. Inflammation orbitaire idiopathique : atteinte du muscle droit inferieur et infiltration de la graisse perimusculaire et autour du nerf optique 
(RMN orbitaire coronate T1 gadolinium et suppression graisse orbitaire). 

b-d. Orbitopathie thyroidienne : augmentation de volume de la graisse orbitaire (b-d) , elargissement bilateral de tous les muscles extra- 
oculaires sans atteinte des tendons,, bombement de la paroi interne des orbites (b,c). Etirement des nerfs optiques secondaire a une 
forte augmentation du volume de la graisse orbitaire sans atteinte musculaire (d). RMN orbitaire coronale ponderation T2 suppression de 
graisse (b). Scanner orbites coupe axiale (c). RMN orbitaire coupe axiale ponderation 2 (d). 
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Chapitre IS. Pathologies oculomotrices peripheriques 


Chez les patients immunodeprimes ou diabetiques, 
avec un tableau clinique severe et rapidement evolutif, 
la recherche d'une origine mycotique, telle la mucormy- 
cose ou l'aspergillose, s'impose au vu du risque vital 
d'une telle infection. 

L'lOI aigue peut revetir un tableau clinique et radiolo- 
gique tres similaire a l'atteinte infectieuse. De plus, cer- 
taines pathologies tumorales locoregionales et d'autres 
liees a Lhyperthyroidie doivent egalement etre conside- 
rees dans le diagnostic differentiel de ces formes d'ins- 
tallation aigue. 

Les formes d'lOI diffuse, lentement progressive et 

devolution chronique, doivent toujours faire suspecter 
une pathologie inflammatoire ou auto-immune syste- 
mique sous-jacente (tableau 15.2). 

L'orbitopathie thyroidienne (OT) est la patho- 
logie orbitaire inflammatoire la plus frequente chez 
l'adulte. Elle constitue la manifestation extrathyroi- 
dienne la plus importante de la maladie de Basedow, 
liee a une reaction auto-immune contre les recepteurs 
a la thyroid stimulating hormone (TSH). II existe par ail- 
leurs une forte association entre cette pathologie et la 
consommation de tabac. La dysthyroidie (97 % hyper- 
thyroi’die, rarement hypothyroi’die ou euthyroi'die) 
est generalement concomitante ou precede LOT. Plus 
rarement, les manifestations oculaires permettent le 
diagnostic de l'hyperthyroidie [2]. 

Les signes cliniques de l'OT les plus frequents 
(90-98 %) sont : 

• la retraction uni- ou bilaterale de la paupiere supe- 
rieure et parfois inferieure ; 

• l'asynergie oculopalpebrale (signe de Von Graefe) ; 

• le gonflement et l'erytheme des tissus peri-orbitaires, 
l'injection conjonctivale, le chemosis et plus rarement 
l'inflammation de la caroncule et de la plica ; 

• l'exophtalmie uni- ou bilaterale, parfois asyme- 
trique et souvent correlee a une retraction de la pau- 
piere inferieure et par consequence associee a une 
lagophtalmie ; 

Tableau 15.2 

Differents diagnostics des pathologies orbitaires 
inflammatoires 

- Inflammation orbitaire idiopathique 

- Maladie inflammatoire systemique : 

• orbitopathie thyroidienne 

• sarcoidose 

• granulomatose de Wegener 

• maladie de Crohn 

• lupus erythemateux dissemine 

• syndrome de Churg-Strauss 

• syndrome d'Erdheim-Chester 

• arterite a cellule geante 

• periarterite noueuse 

• sclerodermie 

• histiocytose X 

• maladie associee aux lgG4 

- Tumeur : 

• lymphome 

• desordres lymphoproliferatifs 

• rhabdomyosarcomes 

• metastases 

- Malformations congenitales : 

• kyste dermoide 

• lymphangiome 

- Maladies infectieuses 

- Traumatisme 


• la restriction des mouvements oculaires, liee a une 
fibrose des muscles oculomoteurs. Elle touche le plus 
souvent les muscles verticaux (le muscle droit inferieur, 
suivi du droit medial puis du droit superieur sont les 
muscles les plus frequemment atteints). 

Les signes suivants sont par contre beaucoup moins 
frequents : 

• la keratoconjonctivite limbique superieure ; 

• la neuropathie optique dysthyroi'dienne (5 %), asyme- 
trique dans 30 % des cas ; 

• l'ulcere de cornee (protection insuffisante de la 
cornee, lagophtalmie et absence de phenomene de 
Bell). 

Les symptomes accompagnateurs de LOT et qui 
peuvent signer le debut de la maladie sont : 

• le changement du regard a mettre en rapport avec la 
retraction de la paupiere superieure, l'exophtalmie et un 
gonflement des tissus peri-orbitaires ; 

• la sensation de corps etranger, la photophobie et le 
larmoiement; 

• la diplopie (rarement un symptome initial) ; 

• la douleur spontanee et la sensation de pression 
retro-oculaire orientant vers une OT en phase conges- 
tive et active ; 

• l'alteration de la vision et/ou de la perception des 
couleurs, constituant les premiers symptomes d'une 
neuropathie optique (etirement du nerf optique et/ou 
compression de celui-ci a l'apex orbitaire) ; 

• la subluxation anterieure du globe oculaire (protru- 
sion du globe en avant des paupieres), extremement 
rare (0,1 %), constituant une reelle urgence. 

L'evolution clinique spontanee de LOT se caracte- 
rise par une phase initiale ou les signes et les symptomes 
inflammatoires progressent en quelques semaines ou 
mois (phase active), suivie d'un plateau et d'une ame- 
lioration progressive des deficits jusqu'a une stabi- 
lisation qui s'accompagne dans la majorite des cas de 
sequelles fonctionnelles et plastiques (phase inactive) 
(figure 15.2). 



0 Figure 15.2 Orbitopathie thyroidienne active (exophtalmie 
recente avec oedeme erythemateux des paupieres , injection 
conjonctivale , chemosis) et inactive (exophtalmie sans oedeme 
des paupieres , injection conjonctivale et cutanee). 
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III. Systeme efferent oculomoteur et palpebral 


En pratique, revaluation de l'activite inflamma- 
toire se base sur la presence des anomalies oculaires 
et peri-orbitaires reprises dans le Clinical Activity Score 
(tableau 15.3), un score superieur a 4 points correspond 

au stade actif. 

L'evaluation de la severite de TOT par la quan- 
tification de divers parametres cliniques permet la 
classification suivante qui guide la prise en charge 
therapeutique 1 [3] : 

• OT legere : signes et symptomes avec faible reper- 
cussion fonctionnelle, ne justifiant pas les risques de 
T immunosuppression ; 

• OT moderee a severe : impact fonctionnel severe, jus- 
tifiant un traitement par immunosuppresseur ; 

• OT severe : compliquee d'une neuropathie optique 
et/ ou d'un ulcere de la cornee avec ou sans subluxation 
du globe oculaire. 

• Prise en charge therapeutique 

En cas d'lOI aigue ou subaigue, apres avoir exclu 
toutes les causes infectieuses, il est recommande de 
commencer une corticotherapie a une dose initiale de 
60-80 mg/j de prednisone orale a poursuivre pendant 
15 jours et de reduire le dosage progressivement en 
environ 2 mois. 

Par contre, si une pathologie systemique sous-jacente 
est mise en evidence, une prise en charge multidiscipli- 
naire est indispensable afin de definir le plan therapeu- 
tique le plus adequat [2, 3]. 

En cas d'OT, Teuthyroidie doit etre immediatement 
restauree et maintenue tout au long de la maladie. Le 
patient doit etre incite a arreter instantanement toute 
consommation de tabac et un traitement par larmes arti- 
ficielles (collyres/gel et pommade le soir) est instaure 
pour soulager T irritation oculaire. 

Dans les formes legeres de TOT, le traitement 
local et eventuellement le selenium a 100 gg 2 fois/j 
suffisent [4]. 

En cas de progression ou chez les patients presen- 
tant d'emblee une forme active moderee a severe, la 
corticotherapie par voie intraveineuse (IV) est le traite- 
ment de choix. La dose recommandee est de 500 mg de 
methylprednisolone IV/semaine pendant 6 semaines, 
suivie de 250 mg/ semaine pendant 6 semaines [5]. 

Tableau 15.3 

Clinical Activity Score 

Un point est donne a chaque element. Un Clinical Activity Score 
(CAS) superieur a 4 indique un patient en phase active : 

- Douleur, sensation de pression sur ou derriere le globe 
oculaire 

- Douleur lors des mouvements oculaires 

- Rougeur des paupieres 

- Rougeur de la conjonctive 

- Chemosis 

- CEdeme inflammatoire des paupieres 

- Inflammation de la caroncule et plica 

- Augmentation de 2 mm ou plus de I'exophtalmie pendant 
les derniers 1 a 3 mois 

- Diminution de I'acuite visuelle durant les derniers 1 a 3 mois 

- Reduction de 8° ou plus des mouvements oculaires pendant 
les derniers 1 a 3 mois 


1 www.eugogo.eu : site de V European Group of Graves Orbitopathy 
permettant de trouver les details des classifications et les protocoles 
therapeutiques de I'orbitopathie dysthyroidienne. 


Dans les formes severes compliquees de neuropathie 
optique, le traitement initial est Tinjection intraveineuse 
en megadose de methylprednisolone (1 g/j pendant 3 j), 
a repeter 1 semaine plus tard. Si revolution est malgre 
tout decevante, un traitement chirurgical ou medical 
devra etre envisage : decompression orbitaire, radio- 
therapie ou immunotherapie. La chirurgie reparatrice 
(la decompression orbitaire, recession des muscles 
extra-oculaires, puis allongement des paupieres) ne peut 
etre proposee que chez des patients a un stade inactif et 
done non evolutif depuis au moins 4 a 6 mois. 

Pathologie tumorale 
de I'orbite 

Chez l'adulte, les tumeurs benignes constituent une 
pathologie frequente. Parmi celles-ci. Ton trouve The- 
mangiome caverneux qui se manifeste vers l'age de 
40-50 ans par une exophtalmie progressive, unilateral 
et indolore, et peut s'accompagner d'une baisse de la 
vision progressive ou intermittente (survenant lors des 
changements de position ou des mouvements excentres 
du globe), liee a la compression du globe ou du nerf 
optique. Un tel tableau clinique se retrouve egalement 
lors des meningiomes secondaires envahissant I'orbite a 
partir d'une localisation intracranienne, alors que dans 
les formes primaires localisees au niveau des gaines des 
nerfs optiques, la baisse de vision constitue la sympto- 
matologie dominante. Les tumeurs malignes primaire et 
secondaire constituent une pathologie rare de I'orbite. 
Elies atteignent l'enfant (rhabdomyosarcome ; metas- 
tases d'un neuroblastome) comme l'adulte (carcinome 
adenoi’de kystique de la glande lacrymale ; lymphome a 
cellule B ; metastases de carcinome mammaire, des sinus 
paranasaux ; carcinomes basocellulaires, etc.) et se mani- 
festent generalement avec une symptomatologie rapide- 
ment evolutive, souvent douloureuse. L'imagerie tant 
par CT-scan que par IRM permet d'orienter le diagnostic 
mais seule la biopsie apporte un diagnostic de certitude. 

Pathologie vasculaire 
de I'orbite 

Les shunts arterioveineux spontanes a faible debit de la 
loge caverneuse (fistule durale) sont les plus frequents. Ils 
se manifestent, chez les patients ages avec une pathologie 
cardiovasculaire, par un oeil chroniquement « rouge », lie 
a une dilation des vaisseaux conjonctivaux et episcleraux 
en forme de « tete de meduse », une hypertonie oculaire, 
une exophtalmie progressive et parfois une diplopie. 
L' alteration de la fonction visuelle est tres insidieuse. Le 
diagnostic est confirme a l'angio-IRM ou angio-scanner 
(retrouvant une dilatation de la veine sus-orbitaire et du 
sinus caverneux uni- ou bilateralement). Seul le patient 
symptomatique necessitera une prise en charge thera- 
peutique par embolisation de la fistule. 

La fistule carotidocaverneuse a haut debit, classique- 
ment d'origine post-traumatique, se caracterise par un 
tableau clinique semblable, mais d'installation aigue 
dans les jours ou les semaines qui suivent le traumatisme. 
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Chapitre IS. Pathologies oculomotrices peripheriques 


L'exophtalmie est souvent pulsatile, accompagnee d'un 
souffle perqu par le patient et a l'auscultation de la region 
orbitaire, et est associee a des troubles oculomoteurs et 
souvent a une baisse de la vision par ischemie retinienne 
ou du nerf optique. Une prise en charge en urgence par 
embolisation sectorielle de la fistule est indiquee. 
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Pathologie de la jonction neuromusculaire 

D. Milea, B. Eymard 


Myasthenie auto-immune 

La myasthenie auto-immune, forme la plus frequente 
des syndromes myastheniques (tableau 15.4), est 
une pathologie sous-estimee en pratique courante, 
en raison de sa presentation tres polymorphe [1]. 
Le diagnostic d'une myasthenie est clinique et un 
bilan complementaire negatif reste compatible avec 
la pathologie. Pour cette raison, une myasthenie fait 
partie des diagnostics differentiels de toute ophtal- 
moplegie indolore, sans exophtalmie et sans atteinte 
pupillaire. 

La myasthenie se caracterise par une variability de 
l'atteinte musculaire, aggravee par l'effort, avec des 
remissions et exacerbations a intervalles variables 
[2]. L'atteinte oculomotrice et/ou palpebrale en est le 
symptome le plus frequent, souvent inaugural. Pour 
une minorite de patients (entre 10 a 15 %), cette atteinte 
oculaire localisee restera isolee apres au moins 2 ans 
devolution, definissant la myasthenie oculaire pure. 
Beaucoup, si ce n'est pas la majority des patients ay ant 
une myasthenie oculaire evolue ulterieurement vers une 
generalisation ulterieure. 


Tableau 15.4 

Classification des syndromes myastheniques 

A. Auto-immuns 

Post-synaptiques : Myasthenia gravis, anticorps induisant 
une perte en recepteurs de I'acetylcholine 
Presynaptiques : syndrome de Lambert-Eaton, anticorps 
induisant une reduction du nombre de canaux calciques 
de la terminaison nerveuse. En consequence, diminution 
tres marquee du nombre de vesicules d'acetylcholine liberees 
dans la fente synaptique 

B. Toxiques et iatrogenes 

Effet pathogene presynaptique (ex. : toxine botulique), 
post-synaptique (ex. : curarisants) ou mixte 

C. Genetiques 

Syndromes myastheniques congenitaux : plusieurs types 
(pre- ou post-synaptiques, deficit en acetylcholinesterase). 
Plus de vingt genes rapportes 


• Physiopathologie 

La myasthenie auto-immune est due au blocage des 
recepteurs post-synaptiques a I'acetylcholine, sous Fac- 
tion d'anticorps pathogenes, specifiques de la myasthenie 
(presents chez 85 % des patients avec myasthenie genera- 
lisee, mais moins de 50 % des patients avec myasthenie 
oculaire pure). Dans 40 % des myasthenies generalises, 
sans anticorps antirecepteurs a I'acetylcholine decelables, 
on peut retrouver des anticorps diriges contre une autre 
molecule post-synaptique, MuSK. Ces derniers anticorps 
ne sont pas presents dans les formes oculaires pures. 
Dans la myasthenie oculaire, l'atteinte elective des mus- 
cles oculomoteurs et palpebraux a plusieurs explications, 
notamment une innervation particuliere des muscles 
oculomoteurs, avec un contingent de fibres multi-inner- 
vees, comportant chacune plusieurs plaques motrices, 
plus vulnerables a l'effort. Le thymus est le siege d'une 
hyperplasie chez environ 50 % des patients myasthe- 
niques; un thymome est retrouve chez 15 a 20 % des 
patients atteints d'une myasthenie generalisee. D'autres 
anomalies auto-immunes peuvent etre rencontrees en 
association avec la myasthenie, notamment un dysfonc- 
tionnement thyroi'dien, decrit dans environ 5 % des cas. 

• Manifestations diniques 

La myasthenie peut debuter a tout age, mais elle affecte 
surtout des adultes de moins de 40 ans, avec une pre- 
ponderance feminine. Les manifestations purement 
oculaires a type de ptosis ou diplopie (figure 15.3) sont 
inaugurales dans 50 % des cas, mais une generalisation 
s'opere dans la grande majorite des cas, surtout pendant 
les deux premieres annees devolution (atteinte des 
muscles pharyngolarynges, des muscles des membres, 
voire respiratoires). II est admis que 90 % des patients 
ayant une atteinte generalisee ont eu a un moment 
donne une atteinte oculaire. L'atteinte clinique est fluc- 
tuante en intensity et dans le temps, touchant un ou plu- 
sieurs muscles, aggravee par l'effort, et s'ameliorant par 
le repos ou l'application locale de glace. II est important 
de rechercher des signes systemiques, de generalisation 
(faiblesse musculaire des membres ou du cou, dyspha- 
gie, dysphonie avec voix nasonnee, troubles de mastica- 
tion, dyspnee) qui justifient une prise en charge urgente. 
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Le sujet tient la torche verte 


O. G. 


Dans les deux ca*. le verre vert est devant I’ceil 
gauche, le verre rouge devant I'aeil droit 


O. D. 


Le sujet tient la torche rouge 



0 Figure 15.3 Ptosis myasthenique, predominant a gauche , s'accompagnant d'une contraction compensatrice du muscle frontal (a). 

Le tableau clinique associait egalement une diplopie fluctuante, par atteinte de I' adduction et de I'abaissement de I'oeil gauche (b). Le ptosis 
modere gauche en position primaire (c) a ete aggrave apres un effort prolonge de regard vers le haut (d), pouvant meme se bilateraliser (e). 
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0 Figure 15.4 Test au g logon. 

Le ptosis initial gauche (a) est partiellement reversible (b) apres application d'un glagon pendant 2 minutes sur la paupiere. 



0 Figure 15.5 Myasthenie oculaire simulant une ophtalmople- 
gie internucleaire bilaterale. 

II existe une limitation bilaterale de /' adduction (a, b). L' association 
a un ptosis gauche fluctuant (c) oriente vers I'origine myasthe- 
nique de I'atteinte. 


Le ptosis (unilateral, bilateral ou a bascule) est un 
signe tres frequent, mais rarement isole. Variable dans le 
temps, il est exacerbe par la fatigue. L'examen recherche 
une fatigabilite (exacerbation du ptosis apres un effort 
oculomoteur, soutenu, en regardant vers le haut), une 
reversibilite (d'au moins 2 mm) apres application locale 
pendant 2 minutes d'un glagon [3], (figure 15.4), un signe 
de Cogan (sursaut de la paupiere superieure atteinte de 
ptosis, lors d'une saccade de bas en haut). 

La diplopie est due a la faiblesse d'un ou plusieurs 
muscles oculomoteurs. L'atteinte oculomotrice peut 
simuler une atteinte d'un nerf oculomoteur, voire meme 
une paralysie de fonction, telle une ophtalmoplegie 
internucleaire (figure 15.5), ou encore une ophtalmople- 
gie progressive extrinseque [4]. La motricite pupillaire 
est toujours indemne, alors qu'une atteinte des muscles 
orbiculaires des paupieres est frequente. 



0 Figure 15.6 Trace d'electromyogramme dans une myasthe- 
nie oculaire. 

Test de stimulation repetitive a 3 Hz du nerf cubital avec enregis- 
trement electrique des muscles hypothenariens chez une patiente 
souffrant de myasthenie : decrement d 'amplitude et de surface de 
la reponse motrice. 


• Bilan complementaire 

La presence d'anticorps antirecepteurs a l'acetyl- 
choline (presents dans seulement 50 % des cas de 
myasthenie oculaire) apporte une certitude diagnos- 
tique. En cas de myasthenie recente avec atteinte ocu- 
laire initiale, la presence de ces anticorps est associee 
a un plus grand risque de generalisation. La decou- 
verte d'anticorps anti-MuSK, plus rare, est toujours 
synonyme de generalisation et souvent propre a des 
myasthenies severes. 

Electromyographie. Le bloc neuromusculaire (figure 
15.6) est recherche par la stimulation electrique d'un nerf 
moteur (cubital, facial, spinal) a la frequence de 3 Hz ; en 
cas de myasthenie, il existe une diminution de l'ampli- 
tude du potentiel moteur. La recherche de bloc doit etre 
effectuee si possible, en absence de traitement anticho- 
linesterasique, en sachant que meme dans les meilleures 
conditions et avec les meilleurs operateurs, le bloc peut 
manquer, en particulier pour les formes oculaires pures. 
Un examen sur fibre unique, non systematique, est plus 
complexe a realiser, mais a une plus grande sensibilite 
de detection. 

Tests pharmacologiques (test au Reversol® ou a la 
Prostigmine®). Dans la myasthenie, l'injection parente- 
rale d'une substance anticholinesterasique empeche la 
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destruction de 1' acetylcholine et restaure la conduction 
neuromusculaire, provoquant une amelioration tem- 
poraire des signes cliniques (figure 15.7). Ce test n'est 
malheureusement pas positif chez tous les patients avec 
une myasthenie averee. Ces produits peuvent entrainer 
des effets indesirables cholinergiques (larmoiement, 
crampes abdominales, diarrhee), allant jusqu'a la pos- 
sibility de bradycardie. En pratique, il est aussi possible 
d'utiliser un test therapeutique (Mestinon®) sur plu- 
sieurs mois, en recherchant une amelioration significa- 
tive des signes, en faveur du diagnostic. 

La recherche d'une dysthyroi’die associee est prati- 
quee (voir aussi chapitre 15). 

La recherche systematique d'un thymome est reali- 
see par une tomodensitometrie thoracique. 

Les diagnostics differentiels sont ceux qui associent 
un ptosis et/ou une ophtalmoplegie indolore, sans 
atteinte pupillaire. II s'agit notamment des paralysies 
oculomotrices neurogenes, d'une orbitopathie, ou 
encore d'une myopathie oculaire. En pratique, une 
exploration par neuro-imagerie cerebrale et orbitaire 
s'impose devant toute ophtalmoplegie isolee recente 
inexpliquee. 

• Traitement 

Les anticholinesterasiques oraux (Pyridostigmine® 
ou Mestinon® et ambenonium ou Mytelase®) sont sou- 
vent efficaces pour le ptosis, beaucoup moins pour les 
troubles oculomoteurs [5]. La posologie quotidienne 
(jusqu'a six comprimes) debute par des doses faibles, 
croissantes. L' administration contemporaine d'anti- 
cholinergiques permet de diminuer les effets secon- 
daires, frequents (diarrhee, douleurs abdominales, 
hypersalivation) . 

La prednisone orale (Cortancyl®) est utilisee en cas 
d'echec des anticholinergiques oraux, et notamment en 
cas de troubles oculomoteurs. Les doses initiales sont de 
0,5 mg/kg/j avec une decroissance lente sur plusieurs 
mois. La reponse a la corticotherapie est sou vent favo- 
rable, mais la cortico-dependance est frequente, ainsi 


que les effets secondaires. En cas de generalisation, 
l'azathioprine (Imurel®) peut etre utilisee, seule ou en 
association avec les corticoi’des. 

En cas de myasthenie recente, purement oculaire, 
l'utilisation des traitements corticoi'des et/ ou immuno- 
suppresseurs pourrait reduire le risque de generalisa- 
tion ulterieure de la maladie, mais cette donnee necessite 
confirmation par des etudes rigoureuses. 

La thymectomie est systematique en cas de thymome 
associe, suivie d'une radiotherapie, si celui-ci est infil- 
trant. Elle est egalement recommandee dans la forme 
generalisee du sujet jeune ; elle n'a pas d'indication en 
cas de myasthenie oculaire pure. 

Les moyens orthoptiques (occlusion, ou equipement 
en prismes) peuvent etre utiles de maniere temporaire. 
La chirurgie oculomotrice ou du ptosis n'est pas indi- 
quee en raison de la variability des signes musculaires. 
Les seuls rares cas chirurgicaux sont ceux des atteintes 
myastheniques chroniques, « fixees », tres handicapantes 
et sans reponse au traitement medical. 

Autres atteintes 

de la jonction neuromusculaire 

• Syndrome myasthenique 
de Lambert-Eaton (SMLE) 

II s'agit d'un syndrome myasthenique d'origine presy- 
naptique du a des anticorps diriges contre les canaux 
calciques situes sur la terminaison nerveuse. La for- 
mule clinique est dominee par la faiblesse musculaire 
des membres inferieurs, alors que l'atteinte oculo- 
motrice est souvent discrete, se limitant a un ptosis. 
L'existence de signes dysautonomiques est tres en 
faveur du diagnostic. Le diagnostic de SMLE est pose 
sur l'electromyogramme (EMG). Dans deux tiers des 
cas, il s'agit d'une atteinte paraneoplasique, pouvant 
reveler un cancer bronchique anaplasique a petites cel- 
lules, de pronostic reserve. 



0 Figure 15.7 Test au Reversol®, montrant une reversibilite partielle du ptosis. 

Les photographies ont ete prises avant (a) et apres injection (b). 
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• Syndromes myastheniques congenitaux 

Ils sont tres rares, leur diagnostic etant evoque : 

• en absence d' arguments pour une myasthenie auto- 
immune, en particulier absence d'anticorps ; 

• tors d'un debut tres precoce des symptomes, dans la 
periode neonatale ; 

• avec une histoire familiale ; 

• avec un aspect particulier a l'EMG. 

• Botulisme 

Le botulisme est le plus souvent associe a l'ingestion 
d'aliments contamines par Clostridium botulinum, qui 
elabore la toxine botulique. La neurotoxine bloque la 
liberation presynaptique de l'acetylcholine au niveau 
de la jonction neuromusculaire. Apres une periode 
d'incubation n'excedant pas 1 semaine, s'installe une 
hypotonie generalised, pouvant toucher aussi les mus- 
cles respiratoires. Les signes ophtalmologiques sont une 


Myopathies oculaires 

P. Laforet 


L'expression myopathie oculaire designe des maladies 
musculaires d'origine genetique se manifestant par une 
atteinte des muscles oculomoteurs et releveurs des pau- 
pieres qui sont au premier plan. Ces myopathies conduisent 
done le plus souvent le patient a consulter l'ophtalmologue 
qui devra evoquer ce diagnostic devant un ptosis ou une 
ophtalmoplegie devolution lente, et parfois non pergus 
par le patient. En realite, l'atteinte oculaire reste rarement 
isolee au cours de ces affections, et le diagnostic de myopa- 
thie pourra etre etabli devant la mise en evidence d'autres 
manifestations musculaires ou systemiques. 

Les deux principals causes de myopathies oculaires 
sont les maladies mitochondriales et la myopathie 
oculopharyngee [1]. 


Myopathies mitochondriales 

Les myopathies mitochondriales forment un groupe tres 
important de maladies neuromusculaires en rapport 
avec des mutations de l'ADN mitochondrial (ADNmt) 


mydriase bilaterale faiblement reactive, une ophtalmo- 
plegie et un ptosis dans un contexte de cephalees, asthe- 
nie, vertiges, les signes digestifs n'etant pas toujours 
au premier plan. L'existence de la mydriase faiblement 
reactive aide a differencier cette pathologie des deux 
autres paralysies progressives similaires : la myasthenie 
et le syndrome de Guillain-Barre. 
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ou du genome nucleaire. La presence d'un ptosis et 
d'une ophtalmoplegie est tres frequente (tableau 15.5) 
et constitue un signe majeur en faveur de ce diagnostic 
devant une atteinte plurisystemique complexe [2]. 

Lorsque l'atteinte oculomotrice est au premier plan, on 
retient alors le diagnostic d'ophtalmoplegie exteme pro- 
gressive. L'age de debut de la maladie est souvent difficile a 
preciser, car la prise de conscience de la maladie survient en 
general lorsque le ptosis devient fonctionnellement genant, 
et l'on pourra s'aider de photographies du patient qui 
montrent parfois un ptosis present depuis plusieurs decen- 
nies chez un adulte. Les patients peuvent venir consulter 
a tout age, mais il s'agit le plus souvent d'un adulte jeune. 

Le ptosis (figure 15.8) est pratiquement constant, en 
general bilateral, parfois asymetrique et done possi- 
blement unilateral au debut. Le ptosis est quelquefois 
variable au cours de la journee, mais il ne regresse jamais 
comme au cours de la myasthenie. Il est en general par- 
tiellement compense par une contraction des muscles 
frontaux. Le ptosis va de pair avec une limitation de la 
motilite oculaire qui s'installe tres progressivement, et 
dont le patient a rarement conscience. La diplopie est 


Tableau 15.5 

Myopathies affectant la sphere oculomotrice et palpebrale 


Type de myopathies 

Anomalies oculomotrices 

Genes impliques 

Myopathies mitochondriales* 

Ptosis + ophtalmoplegie 

Deletion de l'ADN mitochondrial 
Genes POLG, Twinkle ou PEOI , ANTI, RRM2B, SLC25A4, 
TK2 (thymidine kinase 2), thymidine phosphorylase, MT-TL1 
(MELAS syndrome), OPA1 , MGME1 

Dystrophie oculopharyngee* 

Ptosis > ophtalmoplegie 

PABP2 (expansion de triplets GCG) 

Dystrophie myotonique de Steinert 

Ptosis 

DMPK (expansion de triplet CTG) 

Myopathies centronucleaires 

Ptosis + ophtalmoplegie 

DNM2 (dynamine 2), BIN 1 (Amphiphysine), RYR1 

Myopathie oculo-pharyngo-distale 

Ptosis > ophtalmoplegie 

Gene inconnu 

Maladie de Pompe 

Ptosis asymetrique 

GAA (alpha-glucosidase acide) 


* Myopathies au cours desquelles I'ophtalmoplegie est au premier plan. 
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0 Figure 15.8 Ophtalmoplegie progressive extrinseque : 
formes debutante (a) et plus evoluee (b). 



0 Figure 15.9 Myopathie oculopharyngee et signe compensa- 
teur du frontal. 


done en general tres discrete, transitoire, peu variable 
dans le temps. La paralysie oculomotrice progresse 
insidieusement, aboutissant en quelques annees a une 
ophtalmoplegie complete. La motilite pupillaire est 
respectee. 

L'atteinte oculomotrice peut etre le principal symp- 
tome de la maladie, mais un examen attentif permettra 
souvent de detecter une faiblesse de la musculature 
faciale, avec un deficit des orbiculaires des paupieres, 
une atteinte velopharyngee, ou une faiblesse des mus- 
cles du cou. Les muscles des membres peuvent etre 
egalement touches, sous la forme d'une intolerance a 
l'effort, avec une fatigabilite et des douleurs musculaires 
declenchees par l'exercice. 

D'autres signes temoignant d'une atteinte pluritissu- 
laire peuvent etre presents au moment du diagnostic, 
ou apparaitre au cours de revolution de la maladie, en 
conditionnant son pronostic. II s'agit essentiellement 
de troubles cardiaques (troubles du rythme ou de la 
conduction, cardiomyopathie), de deficits sensoriels 
(surdite, retinite pigmentaire), de troubles endocri- 
niens (diabete, retard de croissance), et d'atteinte du 
systeme nerveux central ou peripherique. Au sein de 
ces tableaux d'atteinte plurisystemique, le syndrome 
de Kearns-Sayre est defini par l'association, debutant 
avant l'age de 20 ans, d'une ophtalmoplegie externe, 
d'une retinite pigmentaire et de troubles de la conduc- 
tion cardiaque. 

La confirmation du diagnostic se fait par la biopsie 
musculaire qui revele la presence de fibres rouges dechi- 
quetees ( ragged-red fibers ou RRF), consequence d'une 
accumulation anormale de mitochondries au sein des 


fibres musculaires. Ces fibres anormales sont visibles sur 
la coloration du trichrome de Gomori et les techniques 
de mise en evidence d'activites oxydatives (reaction suc- 
cinate deshy drogenase ou SDH). II s'y associe souvent la 
presence de fibres depourvues en activite cytochrome C 
oxydase (fibres « COX-negatives »). L'analyse de l'ADN 
mitochondrial (ADNmt) par la technique de polymerase 
chain reaction (PCR) et de Southern-blot est susceptible de 
reveler l'existence d'une deletion de grande taille qui est 
retrouvee dans la majorite des ophtalmoplegies externes 
sporadiques. En revanche, il n'existe pas de correlation 
entre la taille de la deletion de 1' ADNmt et la severite 
de la maladie, meme si le debut de l'ophtalmoplegie 
est souvent precoce (avant l'age de 20 ans) chez les 
patients porteurs d'une deletion unique de l'ADNmt. 
Des mutations dans des genes nucleaires intervenant 
dans la replication de l'ADNmt peuvent egalement etre 
en cause, avec mise en evidence de deletions multiples 
de l'ADNmt sur la biopsie musculaire. Ceci a ete en 
particulier remarque initialement dans les families avec 
une transmission autosomique dominante dans les- 
quelles des deletions multiples de l'ADN mitochondrial 
etaient observees. Les principaux genes en cause chez 
les adultes sont ANTI , Twinkle, RRMB2 et POLG. Enfin 
l'association d'une atrophie optique et d'une ophtalmo- 
plegie est etroitement associee aux mutations sur le gene 
OPA1. 

Le traitement, symptomatique, repose sur la cor- 
rection chirurgicale du ptosis (en cas de gene visuelle 
importante) et sur la prevention des complications car- 
diaques en particulier, ce qui implique un suivi cardio- 
logique annuel 

Dystrophie musculaire 
oculopharyngee (DMOP) 

L' atteinte oculomotrice peut etre le principal symptome 
initial au cours de la dystrophie musculaire oculopha- 
ryngee [3]. Contrairement aux myopathies mitochon- 
driales, les troubles sont d'apparition plus tardive, 
apres 40 ans. Le ptosis est le plus souvent le premier 
signe (figure 15.9), mais il peut se manifester apres les 
premiers troubles de deglutition. Le ptosis est bilateral, 
en general symetrique. Il s'aggrave progressivement et 
devient genant malgre la compensation par la contrac- 
tion du muscle frontal et par la position de la tete en 
arriere. La limitation des mouvements oculaires est en 
general moderee, touchant surtout la verticalite, par 
contraste avec les maladies mitochondriales. Il n'y a pas 
de diplopie ; il n'y a pas non plus d'anomalie pupillaire 
ni de baisse de la vision. 

La dysphagie est l'autre element majeur de cette 
dystrophie, avec une deglutition de plus en plus dif- 
ficile pour les solides et les liquides, et entrainant des 
fausses routes, des complications pulmonaires et une 
denutrition. Une dysphonie par atteinte du voile et des 
muscles larynges est frequemment associee. L'atteinte 
peut diffuser aux muscles aux muscles des membres et 
entrainer d'importants troubles de la marche chez cer- 
tains patients. 

La biopsie musculaire montre une formule histolo- 
gique caracteristique avec la presence en microscopie 
optique de vacuoles bordees et en microscopie electro- 
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nique d'inclusions filamentaires de 8,5 nm de diametre 
preserves dans les noyaux disposes en palissade, et 
qui se sont revelees etre un marqueur specifique de ce 
type d'affection. La confirmation du diagnostic repose 
aujourd'hui sur l'analyse genetique sur un prelevement 
sanguin, trouvant chez les patients une mutation sur 
le gene poly (A) binding protein 2 (PABP2). Les patients 
atteints presentent une courte expansion d'un triplet 
GCG (guanine-cytosine-guanine) repete de huit a 
treize fois, alors que l'allele normal, present dans 98 % 
de la population, est compose de six triplets. L'expansion 
(GCG) 9 est la plus repandue, tres majoritaire dans la 
population quebecoise. Le phenotype est plus severe 
dans les cas suivants : 

• chez des patients dont le deuxieme allele n'est pas (GCG) 6 
mais (GCG) 7, ce qui est le cas de 2 % de la population; 

• pour les grandes expansions, telles que (CCG) 13 ; 

• chez les homozygotes, par exemple (GCG) 9/ (GCG) 9, 
avec dans ce dernier cas, outre la severite, un debut pre- 
coce vers 30 ans. 

L'atteinte fonctionnelle liee au ptosis peut etre ame- 
lioree dans un premier temps par corrections orthop- 
tiques de type « lunettes a bequille », mais une correction 
chirurgicale du ptosis est souvent necessaire, plus tard. 
Apres des annees devolution, le pronostic vital peut 
etre engage du fait de troubles majeurs de deglutition 
qui entrainent des fausses routes severes, une cachexie, 
des pneumopathies de deglutition. La myotomie crico- 
pharyngienne peut ameliorer significativement et pen- 
dant plusieurs annees la dysphagie. 


Paralysies neurogenes 

D. Milea 

Paralysie du troisieme 
nerf cranien 

Le nerf oculomoteur (ancien nerf moteur oculaire 
commun), ou nerf cranien III, innerve plusieurs mus- 
cles oculomoteurs (le droit superieur, le droit medial, 
le droit inferieur et l'oblique inferieur), le releveur de 
la paupiere superieure et assure, par son contingent 
parasympathique, l'innervation du corps ciliaire et celle 
du sphincter pupillaire. Une paralysie du III (complete) 
provoque un deficit de l'elevation, de l'adduction et 
de l'abaissement, associe a un ptosis complet et a une 
mydriase areflexique (figure 15.10). Dans ces conditions, 
les seuls muscles oculomoteurs encore fonctionnels sont 
le droit lateral et l'oblique superieur, portant spontane- 
ment l'oeil paralyse en dehors et en bas. Une paralysie 
extrinseque du III provoque un trouble exclusivement 
oculomoteur d'intensite variable, associe ou non a un 
ptosis. Lorsque le ptosis est complet, il supprime la 
diplopie. Les atteintes partielles du contingent extrin- 
seque du III sont frequentes, provoquant un deficit 


Atteintes oculomotrices 
observees dans d'autres 
myopathies 

Un ptosis et une ophtalmoplegie peuvent survenir au 
cours de revolution d'autres myopathies [4], mais il est 
exceptionnel que l'atteinte oculomotrice soit isolee. Une 
faiblesse musculaire des membres est quasiment tou- 
jours presente et domine le tableau clinique. Un ptosis 
uni- ou bilateral est tres frequemment observe dans la 
dystrophie myotonique de Steinert, qui est la maladie 
musculaire genetique la plus frequente chez l'adulte. 
Une ophtalmoplegie avec ptosis peut s'associer a cer- 
taines myopathies congenitales telles que les myopa- 
thies centronucleaires. Un ptosis asymetrique a aussi 
ete rapporte chez des patients atteints de la forme de 
l'adulte de la maladie de Pompe (deficit en alpha-gluco- 
sidase acide). 
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limite de l'oculomotricite et/ ou du muscle releveur de 
la paupiere superieure. A l'inverse, une atteinte muscu- 
laire complete isolee est tres rarement due a une paraly- 
sie du III, surtout dans les conditions suivantes : 

• paralysie isolee du droit superieur, sans ptosis associe ; 

• une paralysie isolee du muscle oblique inferieur, sans 
atteinte associee du muscle droit inferieur ou medial ; 

• une paralysie isolee du muscle droit medial; il faut 
alors rechercher une cause myogene, ou une ophtalmo- 
plegie internucleaire. 

• Localisation lesionnelle 

La localisation lesionnelle est de grande importance 
lors d'un bilan d'une paralysie du III (tableau 15.6). 
Une lesion nucleaire du III (dans le tronc cerebral) pro- 
voque une atteinte bilaterale, se manifestant par une 
atteinte du III d'un cote, associee a un deficit contra- 
lateral d'elevation et/ou palpebral ou de la pupille. 
Une atteinte des fibres radiculaires, dans leur trajet 
intrapedonculaire, est rarement isolee; elle provoque 
souvent un tableau neurologique plus complexe (syn- 
dromes alternes). Dans le sinus caverneux, une atteinte 
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Tableau 15.6 

Principales causes de paralysie du III en fonction 
du site lesionnel 

Lesions nucleaires et fosciculaires 

Ischemie (arteres perforantes du tronc basilaire) 

Hemorragie (cavernome) 

Infection (syphilis) 

Sclerose en plaques 
Tumeur 

Lesions peripheriques dans le trajet sous-arachnoidien 

Anevrisme (le plus souvent de I'artere communicante 
posterieure) 

Meningite (syphilis, Lyme, sarcoidosique, tuberculeuse, 
carcinomateuse) 

Ischemie du nerf (neuropathie ischemique micro-angiopathique, 
associee au diabete) 

Tumeur 

Engagement temporal 
Traumatisme 

Sinus caverneux et fissure orbitaire 

Anevrisme carotidien, fistule carotidocaverneuse, thrombose 
du sinus caverneux 

Tumeur (adenome hypophysaire, meningiome, carcinome 
nasopharynge, metastase) 

Apoplexie pituitaire 

Ischemie du nerf, atteinte zosterienne 

Atteinte inflammatoire (sarcoidose, maladie de Wegener), 

syndrome de Tolosa-Hunt 

Atteinte infectieuse (mucormycose, aspergillose, autres 
affections fongiques) 

Orbite 

Traumatisme, tumeur, infection (bacterienne, fongique), mucocele 


simultanee du III et de la chaine sympathique peut 
« masquer » la mydriase, due a ratteinte intrinseque 
du III. Une atteinte elective d'une division (superieure 
ou inferieure) du III dans la partie anterieure du sinus 
caverneux ou a l'apex peut provoquer une atteinte sys- 
tematised (la division superieure innerve le releveur 
de la paupiere superieure et le muscle droit superieur, 
alors que la division inferieure innerve le muscle droit 



# Figure 15.11 Paralysie du III droit a pres une eruption 
zosterienne. 

II existait une inflammation intra-oculaire et intra-orbitaire associee. 


medial, droit inferieur, oblique inferieur, la pupille). 
Dans l'orbite, une atteinte compressive, inflammatoire, 
infectieuse (figure 15.11), traumatique du III s'associe 
souvent a un syndrome orbitaire. 

Apres une lesion traumatique, congenitale ou com- 
pressive, une atteinte du III peut s'accompagner d'un 
phenomene de regeneration aberrante, dans des delais 
variables, en general de l'ordre de plusieurs semaines. 
Une regeneration aberrante provoque une syncinesie, 
comme l'elevation de la paupiere superieure lors d'un 
mouvement d'adduction (figure 15.12). D'autres muscles 
(dans le territoire du III) peuvent subir les effets d'une 
regeneration aberrante, y compris le sphincter pupillaire. 
Une regeneration aberrante ne survient pratiquement 
jamais en cas d'atteinte ischemique du III; sa consta- 
tation impose la recherche d'une cause compressive 
sous-jacente. 

• Atteinte pupillaire 

Une paralysie du III peut etre due a une atteinte com- 
pressive (figure 15.13), et notamment par un redoute 
syndrome fissuraire d'un anevrisme de I'artere commu- 
nicante posterieure, dont la rupture qui suit la fissura- 
tion engage le pronostic vital. Les anevrismes de I'artere 
communicante posterieure qui provoquent une paralysie 
du III sont associes, dans la tres grande majorite des cas, 
a une anisocorie ou a un deficit du reflexe pupillaire a la 
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0 Figure 15. 12 Atteinte post-traumatique complete du III (a) avec atteinte pupillaire (b). 

II existe une regeneration aberrante : le ptosis complet dans le regard vers la droite (c) est reversible dans le regard vers la gauche , par une 
elevation paradoxale de la paupiere droite en adduction (d). 



0 Figure 15.13 Atteinte partielle du III droit , se manifestant 
par un discret ptosis (a) et un deficit d'elevation (b) associes a 
une mydriase droite. 


lumiere (voir figure 15.13). Ceci est explique par la topo- 
graphie externe dorsomediale du contingent parasym- 
pathique sur le nerf, a proximite de l'artere. A l'inverse, 
une atteinte ischemique micro-angiopathique affecte 
preferentiellement le contingent central du nerf assurant 
l'innervation de la musculature extrinseque et epargnant 
I' innervation de la pupille. L'atteinte pupillaire est done 
un facteur important dans l'algorithme decisionnel d'une 
paralysie du III (figure 15.14). Le dysfonctionnement 
pupillaire peut parfois etre mineur, provoquant unique- 
ment une discrete anisocorie, majoree en lumiere forte. 
A l'inverse, une atteinte pupillaire isolee, sans atteinte 
oculomotrice associee, n'est pas due a une atteinte com- 
pressive du III, ou alors de maniere exceptionnelle. Une 
atteinte pupillaire recente qui s'associe a une atteinte 
extrinseque fait suspecter une compression, notamment 
anevrismale, et impose une imagerie neurovasculaire en 
urgence [1]. 


• Atteinte ischemique du III 

L'atteinte ischemique du III micro-angiopathique (sur 
un terrain de diabete, hypertension arterielle) est la 
cause la plus frequente de paralysie du III chez l'adulte. 
Le phenomene ischemique affecte surtout les vaisseaux 
nutritifs destines a la partie profonde du tronc du III. 
Une atteinte pupillaire est plutot rare, mais neanmoins 
possible lors d'une atteinte ischemique du III (10-40 % 
des cas). L'atteinte ischemique du III peut egalement 
etre arteritique, dans le cas d'une maladie de Horton, 
qu'elle peut reveler. Le bilan doit systematiquement 
rechercher un syndrome inflammatoire chez les patients 
de plus de 50 ans. 

Lorsqu'il s'agit d'une paralysie extrinseque isolee, 
sans atteinte pupillaire, la conduite a tenir depend du 
caractere partiel, progressif, ou complet de l'atteinte 
extrinseque. Une atteinte extrinseque partielle (affec- 
tant un ou plusieurs muscles, de maniere plus ou moins 
complete) est plus alarmante qu'une atteinte complete, 
car elle suggere la possibility d'une compression par- 
tielle des faisceaux oculomoteurs du III. De la meme 
maniere, une atteinte progressive du III fait suspecter un 
processus compressif, d'allure evolutive. Une atteinte 
partielle et/ ou progressive du III extrinseque impose la 
realisation d'une neuro-imagerie urgente (vasculaire), a 
la recherche d'une compression (anevrismale). 

A l'inverse, une atteinte brutale complete de la motilite 
extrinseque dans le territoire du III, mais sans atteinte 
pupillaire n'est pratiquement jamais d'origine anevris- 
male, et il est licite de suspecter un processus ische- 
mique peripherique, sur un terrain vasculopathique ou 
arteritique. Une imagerie par IRM sera neanmoins utile, 
sans urgence, afin de detecter une compression (tumo- 
rale, exceptionnellement anevrismale) de la troisieme 
paire cranienne, toutefois peu probable. Dans tous les 
cas d'atteinte extrinseque pure isolee, une recherche 
de diabete, d'hypertension, d'autres facteurs de risque 
vasculaires et de signes de maladie de Horton est licite. 
Une surveillance clinique, d'abord hebdomadaire, est 
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0 Figure IS. 14 Arbre decisionnel dans une paralysie recente du III. 


imperative, a la recherche d'une atteinte pupillaire qui 
pourrait s'installer secondairement. Une atteinte d'ori- 
gine ischemique du III est habituellement spontanement 
regressive apres quelques mois devolution. L' absence 
de recuperation spontanee impose la realisation (ou la 
repetition) d'une neuro-imagerie, a la recherche d'une 
lesion compressive, inflammatoire ou infiltrative, qui 
aurait pu passer inapergue. 

Plus generalement, les indications de neuro-imagerie 
en urgence sont les suivantes : 

• atteinte pupillaire ; 

• atteinte partielle ; 

• atteinte progressive ; 

• patient jeune (<50 ans), sans facteurs de risque 
vasculaires ; 

• les douleurs ne constituent pas un element discrimi- 
nant majeur. 

Ainsi, en pratique, une atteinte pupillaire s'associant 
a une paralysie (complete ou partielle) du contingent 
extrinseque du III ou alors une atteinte partielle ou pro- 
gressive du III extrinseque imposent la realisation d'une 
imagerie neurovasculaire, en urgence, pour eliminer 
une compression, notamment anevrismale. Le type 
precis de l'imagerie (angio-scanner, angio-IRM, suivis 
d'IRM conventionnelle) doit etre discute avec l'equipe 
neuroradiologique en place. 

• Recherche d'autres causes 

D'autres vascularites peuvent etre en cause, comme 
un lupus, une periarterite noueuse, etc. [2]. La sus- 
picion d'une cause proliferative, inflammatoire ou 
infectieuse impose la realisation d'une ponction lom- 
baire. Une paralysie du III qui s'accompagne d'une 
proteinorachie elevee (mais associee a une cellularite 
normale) faire suspecter un syndrome de Miller-Fisher. 
Le diagnostic de migraine ophtalmoplegique est un 
diagnostic d'elimination ; elle affecte plus volontiers 
le III que les autres nerfs oculomoteurs, typiquement 
chez des sujets jeunes. Les cephalees precedent l'oph- 
talmoplegie, ipsilaterale, souvent complete. L'IRM 
cerebrale peut retrouver une prise de contraste au sein 


du III. L'evolution est le plus souvent spontanement 
resolutive, plus rapide apres une corticotherapie. Les 
recidives, stereotypees, ne sont pas rares. 

La prise en charge d'une atteinte constitute du III est 
la plus difficile de toutes les paralysies oculomotrices, 
en raison de la deviation oculaire complexe, a la fois 
dans le plan horizontal et vertical. 

Paralysie du quatrieme 
nerf cranien 

Le nerf trochleaire, ou nerf cranien IV, innerve un 
seul muscle oculomoteur, le muscle oblique superieur 
(ancien grand oblique) qui a une fonction d'abaisseur, 
d'abducteur et d'intorteur. La paralysie du IV est une 
cause frequente de diplopie verticale, plus facilement 
manifeste dans le regard vers le bas et en dedans 
(figure 15.15), lors de la descente des escaliers ou lors 
de la lecture en vision de pres. 

Lors d'une paralysie du IV, il existe typiquement 
une hypertropie de l'oeil atteint, aggravee pendant 
l'adduction du globe, puisque c'est dans cette position 
que l'oblique superieur est essentiellement abaisseur 
et qu'une hyperaction compensatrice de l'oblique infe- 
rieur peut s'exercer (figure 15.16). L'oblique superieur 
etant un muscle intorteur, sa paralysie peut provoquer 
une excyclotorsion, ressentie par les patients comme 
une « torsion » des deux images pergues. 

La paralysie du muscle oblique superieur peut etre 
mise en evidence par la manoeuvre de Bielschowsky, 
l'inclinaison de la tete du cote de l'oeil paralyse aggra- 
vant l'hypertropie de l'oeil atteint et la diplopie (voir 
figure 15.15). L'exageration de l'hypertropie lorsque la 
tete est tournee du cote atteint s'explique par l'impos- 
sibilite de l'oblique superieur d'effectuer une intor- 
sion physiologique compensatrice dans cette position. 
L'intorsion est alors assuree par le muscle droit supe- 
rieur ipsilateral, dont la contraction eleve davantage le 
globe oculaire. 
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0 Figure IS. IS Paralysie du IV droit responsable de diplopie 
dans le regard en adduction et vers le bas (a). 

La manoeuvre de Bielschowsky (inclinaison de la tete du cote 
atteint) accentue la diplopie et I'hypertropie de I'oeil droit (b), en 
compa raison avec I'indinaison de la tete du cote oppose (c). 



0 Figure IS. 16 Paralysie du IV droit : hypertropie en adduc- 
tion de I'oeil droit atteint , par hyperaction de I'oblique inferieur 
ipsilateral. 


Dans une atteinte du IV, il existe une position com- 
pensatrice typique de la tete afin de minimiser Faction 
de I'oblique superieur paralyse : elle est inclinee vers 
l'epaule opposee au muscle paralyse, le menton vers 
le bas. L' existence d'une attitude compensatrice de la 
tete depuis l'enfance constitue un argument en faveur 
d'une paralysie de longue date, voire congenitale, du IV 
(figure 15.17). 

En cas de difficulty diagnostique, l'aspect coordime- 
trique caracteristique de 1' atteinte du IV en facilite le dia- 
gnostic positif (figure 15.18). L'imagerie orbitaire n'est 
pas utile au diagnostic, sauf pour eliminer une cause 
orbitaire a cette diplopie verticale ou evaluer une atro- 
phie possible du muscle oblique superieur (figure 15.19). 


II est tres rare qu'une paralysie du IV soit associee a 
une lesion situee dans le tronc cerebral (tumorale, scle- 
rose en plaques, ischemie). II est alors aussi classique que 
rare de constater une atteinte simultanee d'un noyau 
du IV et des fibres sympathiques adjacentes, provoquant 
une atteinte du muscle oblique superieur contralateral 
(les fibres emergeantes du IV croisent la ligne mediane) 
et un syndrome de Claude-Bernard-Horner ipsilateral 
a la lesion. Dans l'espace sous-arachnoi’dien, le IV est 
tres vulnerable face a un traumatisme cranien. L'atteinte 
ischemique micro-angiopathique du IV est relative- 
ment courante, ce diagnostic est etabli apres l'exclusion 
des autres causes. Rarement, des atteintes tumorales, 
metastatiques, infectieuses, etc. situees dans l'espace 
sous-arachnoi'dien ou le sinus caverneux peuvent pro- 
voquer des atteintes isolees du IV. 

• Diagnostic differentiel 

Le diagnostic differentiel d'une paralysie du IV inclut 
toutes les causes de diplopie verticale, en particulier une 
myasthenie oculaire, une ophtalmopathie dysthyroi- 
dienne et une skew deviation (voir tableau 15.6). La skew 
deviation consiste en un deficit d'alignement vertical des 
deux globes oculaires, mais la manoeuvre de Bielschovsky 
est le plus souvent negative (voir chapitre 1). Lors d'une 
skew deviation, l'hypotropie d'un globe oculaire est typi- 
quement (mais pas toujours) constante dans toutes les 
positions du regard (concomitance). Contrairement a 
la paralysie du IV, il existe une incyclotorsion de I'oeil 
hypertropique. 

• Bilan 

Les paralysies du IV isolees sont plus souvent d'origine 
post-traumatique, ischemique ou par atteinte conge- 
nitale (dont la decompensation tardive peut provoquer 
une diplopie d'allure acquise). Une atteinte post- 
traumatique peut provoquer une atteinte bilaterale. Une 
atteinte ischemique du IV a les memes caracteristiques 
cliniques qu'une atteinte ischemique du III ou du VI : 
brutalite d'installation, douleur moderee et recuperation 
spontanee apres un delai variable. 

L'atteinte congenitale du IV est relativement frequente, 
pouvant passer inapergue pendant tres longtemps et se 
decompenser a l'occasion d'un evenement mineur (trau- 
matisme, changement d'oeil fixateur par apparition d'une 
cataracte, etc.). Il est souvent difficile de diagnostiquer 
avec certitude une atteinte congenitale, dont la decom- 
pensation est recente. Dans une paralysie acquise, l'hyper- 
tropie de I'oeil atteint ne depasse pas habituellement 5 a 
8 dioptries en position primaire. De maniere plus generale, 
les arguments cliniques pour une atteinte preexistante, 
le plus souvent congenitale, sont les suivants : la grande 
amplitude de fusion verticale (au-dela de 5 a 8 dioptries, 
allant jusqu'a 20-30 dioptries), la correspondance reti- 
nienne anormale, le passage a concomitance et la position 
compensatrice de la tete connue de longue date. 

L'installation brutale d'un deficit de I'oblique supe- 
rieur chez un patient au-dela de 50 ans doit faire recher- 
cher une maladie de Horton, le processus ischemique 
se situant dans ce cas plus volontiers au niveau orbi- 
taire. Les atteintes tumorales, infectieuses, inflamma- 
toires ou encore par compression anevrismale du IV, 
sont possibles, mais rares dans une atteinte isolee du IV. 


7 99 


Document telecharge de ClinicalKey.fr par Faculte de Medecine de Tunis juillet 11, 2016. 

Pour un usage personnel seulement. Aucune autre utilisation n'est autorisee. Copyright ©2016. Elsevier Inc. Tous droits reserves. 



III. Systeme efferent oculomoteur et palpebral 




0 Figure IS. 17 Attitude compensatrice ancienne de la tete, suggerant une paralysie congenitale du IV, a droite. 

Plusieurs photos du meme patient :, prises a plusieurs ages. 


SCHEMAS DE LANCASTER 



0 Figure IS. 18 Examen coordimetrique ty pique d'une paralysie unilateral droite du IV. 



0 Figure 15.19 Atrophie du muscle oblique superieur droit 
(visible en iRM, coupe coronale) dans une paralysie congenitale 
du IV. 


Les indications de realisation d'une IRM cerebrate tors 
de la decouverte d'une paralysie du IV sont les suivantes : 

• atteinte associee de plusieurs nerfs craniens ; 

• presence d'autres signes neurologiques ; 

• atteinte progressive du IV ; 

• absence de facteurs de risque vasculaires ; 

• lorsqu'il existe des antecedents de neoplasie ; 

• a chaque fois que le tableau clinique est atypique et 
qu'il n'existe pas de d'explication causale plausible a 
l'atteinte constatee. 

Paralysie du sixieme 
nerf cranien 

Le nerf abducens, ou encore nerf cranien VI, innerve un 
seul muscle, le droit lateral (ancien droit exteme) et qui est 
abducteur du globe oculaire. Sa paralysie provoque une 
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diplopie binoculaire horizontale, s'aggravant en vision de 
loin, dans le regard du cote du muscle paralyse. Les patients 
ont une tendance a toumer la tete du cote du droit lateral 
deficitaire, afin de diminuer la diplopie (figure 15.20). 
L'examen coordimetrique est caracteristique a la phase ini- 
tiale, mettant en evidence du cote atteint le deficit de l'ab- 
duction (et l'hyperaction de l'antagoniste, le droit medial). 

II est classique d'affirmer qu'une atteinte du VI n'a 
pas de valeur localisatrice. Neanmoins, lorsque d'autres 
signes cliniques sont presents, plusieurs hypotheses 
topographiques peuvent etre formulees. L'existence 
d'un trouble de la lateralite du regard (abduction defici- 
taire d'un globe oculaire et adduction deficitaire de l'oeil 
adelphe) oriente vers une pathologie nucleaire du VI, la 
lesion se situant dans ce cas dans le tronc cerebral (voir 
chapitre 1). Une lesion (tumorale, par demyelinisation, 
ischemique) situee au niveau protuberantiel peut s'as- 
socier a une atteinte ipsilaterale du nerf facial (paralysie 
faciale, meme a minima) par la proximite des deux nerfs 
craniens a ce niveau (figure 15.21). La sclerose en plaques 
peut etre responsable d'une paralysie nucleaire ou fascicu- 
laire du VI, generalement sans paralysie faciale associee. 
Dans l'espace sous-arachnoi'dien, l'atteinte du VI n'est 
pas localisatrice. Dans cette region, le VI peut etre affecte 
par des lesions tres diverses, d'etiologie inflammatoire 
(sarcoi’dose, lupus erythemateux), infectieuse (maladie 
de Lyme, syphilis, meningite tuberculeuse, cysticercose), 
infiltrative (tumorales, lymphoproliferatives), trauma- 
tique ou compressive. II est tres rare qu'une lesion ane- 
vrismale soit a l'origine d'une paralysie du VI. Les lesions 
compressives tumorales (meningiomes, neurinomes de 
l'acoustique) peuvent etre suffisamment importantes 
pour affecter a la fois le VI, le VII, le VIII. II est done impor- 
tant de rechercher a l'examen des vertiges ou des troubles 
auditifs associes. L'association d'une paralysie du VI et 
d'un syndrome sec severe ipsilateral suggere l'atteinte du 
contingent parasympathique du VII (destine a la glande 
lacrymale), situe dans cette meme region. 

Une paralysie du VI peut s'associer a une hyperten- 
sion intracranienne, qu'elle soit secondaire a une tumeur 
(figure 15.22), ou idiopathique. Avant d'entrer dans le 
sinus caverneux, le VI peut etre atteint a l'apex petreux 
par une tumeur (notamment un carcinome nasopha- 
rynge), par une fracture du rocher, mais aussi par un 
processus infectieux, comme lors d'une mastoi'dite. 



0 Figure IS. 21 Lesion ischemique dans le tronc cerebral , res- 
ponsable d'une paralysie du VI et du VII. 



0 Figure 15.22 Atteinte bilaterale du VI dans une hyperten- 
sion intracranienne secondaire a une tumeur cerebrate , visible 
sur une coupe sagittate d'IRM en sequence T1 avec injection de 
gadolinium. 




0 Figure 15.20 Paralysie du VI droit d'origine ischemique chez 
un patient atteint d'un diabete insulino-dependant connu. 

Position compensatrice de la tete (a). L'atteinte initiate de 
I 'abduction (b) s'est amendee progressivement (c). 
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L'association d'une paralysie de I'abduction, d'une dou- 
leur faciale ipsilaterale (atteinte du VI) et d'un deficit 
auditif ipsilateral constitue le syndrome de Gradenigo, 
dont la cause est actuellement plus souvent tumorale 
(carcinome nasopharynge) qu'infectieuse (mastoi’dite 
compliquee). 

Dans le sinus caverneux, le VI a une position libre, a 
proximite de la carotide. Cette position le rend vulne- 
rable a des atteintes de type : 

• tumoral : cancer nasopharynge, adenome hypophy- 
saire, meningiome ; 

• vasculaire par fistule carotidocaverneuse (figure 15.23) : 
thrombose du sinus caverneux, anevrisme de la carotide 
interne ; 

• inf lammatoire : syndrome de Tolosa-Hunt ; 

• infectieux : atteinte par le virus zona-varicelle (VZV). 
Les elements semeiologiques qui orientent vers une 

possible lesion dans le sinus caverneux sont la coexis- 
tence d'un ou plusieurs elements suivants : 

• une autre neuropathie oculomotrice ipsilaterale (III 
ou VI); 



0 Figure 15.23 Fistule carotidocaverneuse durale , se manifes- 
tos par un deficit de I'abduction de I'oeil gauche associe a un 
syndrome orbitaire. 


• un syndrome de Claude-Bernard-Horner ipsilateral 
(la chaine sympathique etant a proximite du VI dans le 
sinus caverneux) ; 

• une atteinte dans le territoire ipsilateral de VI et/ou 
V2; 

• dans un contexte de traumatisme orbitaire direct, 
l'existence d'une dilatation des veines episclerales et d'un 
souffle vasculaire orbitaire (a l'aide d'un stethoscope) 
orientant vers une fistule carotidocaverneuse de type I. 

• Diagnostics differentiels 

II existe des causes non neurogenes de deficit de l'ab- 
duction. Ainsi, la myasthenie oculaire, l'orbitopathie 
dysthyroi'dienne, une myosite orbitaire ou une tumeur 
orbitaire doivent etre systematiquement evoquees avant 
d'entreprendre un eventuel bilan etiologique d'une 
atteinte du VI. Le syndrome de Stilling-Turk-Duane est 
un syndrome congenital, le plus souvent unilateral, dont 
les manifestations cliniques resultent d'une co-contrac- 
tion paradoxale du droit medial et du droit lateral du 
meme globe oculaire, alors que ces muscles sont norma- 
lement innerves par deux nerfs oculomoteurs differents, 
le III et le VI (figure 15.24). La diplop ie est rarement 
manifeste et les patients sont le plus souvent orthopho- 
riques en position primaire, a la difference des paraly- 
ses du VI, accompagnees d'esotropie. Dans la plupart 
des cas, le syndrome de Stilling-Duane resulte d'une 
agenesie du noyau du VI avec une innervation para- 
doxale des deux muscles droits horizontaux du meme 
globe oculaire par le III (des fibres nerveuses issues du 

III viennent coloniser les fibres non innervees par le VI). 
Un spasme en convergence provoque egalement une 

diplopie horizontale, pouvant etre d'origine accommo- 



0 Figure 15.24 Syndrome de Stilling-Turk-Duane gauche. 

II existe un deficit de I'abduction gauche ( a , b), associe a un retrecissement de la fente palpebrale en adduction (c). L'examen coord ime- 
trique (d) montre un deficit de I'abduction gauche , mais aussi une limitation moderee de I 'adduction du meme ceil. 
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dative mais aussi d'origine fonctionnelle, beaucoup plus 
rarement en rapport avec des encephalopathies metabo- 
liques, des traumatismes craniens ou des tumeurs pitui- 
taires. Cliniquement, il se manifeste par une diplopie 
horizontale pouvant mimer une double atteinte du VI. 
II s'agit des episodes fluctuants en convergence, accom- 
modation, myosis et pseudo-myopie. II est important 
d'examiner la pupille lors de l'abduction, sa constric- 
tion orientant le diagnostic. Les ductions ainsi que les 
reflexes oculocephalogyres sont normaux. 

• Bilan 

La paralysie du VI est la paralysie oculomotrice la plus 
frequente de l'adulte [3] ; son etiologie peut frequemment 
rester inconnue. La survenue d'une paralysie du VI accom- 
pagnee d'autres signes neurologiques, meme mineurs, 
est une urgence et necessite une prise en charge rapide, 
avec notamment realisation d'une IRM. Si cette demiere 
est normale, un bilan complementaire a visee infectieuse 
et inflammatoire (tuberculose, syphilis, Lyme, sarcoi'dose, 
etc.) est ensuite realise, comprenant une ponction lom- 
baire (manometrie). En presence d'une atteinte bilaterale 
du VI (pouvant s'accompagner de cephalees, acouphenes, 
oedeme papillaire), une imagerie recherche une hyperten- 
sion intracranienne secondaire a un processus occupant 
de l'espace ou a une thrombophlebite cerebrale. 

Lorsque la paralysie du VI est isolee, l'age et le terrain 
du patient conditionnent la strategic de diagnostic etio- 
logique. Schematiquement, chez les patients plus jeunes 
(avant 40-50 ans), on suspecte par argument de frequence 
une lesion inflammatoire (demyelinisante ou post-virale) 
ou compressive (tumorale), imposant la realisation d'une 
neuro-imagerie par IRM. Chez le sujet plus age, une mala- 
die de Horton n'est qu'exceptionnellement a l'origine d'un 
tel deficit, mais un interrogatoire adequat en ce sens et la 
mesure de la vitesse de sedimentation et de la C-reactive 
proteine (CRP) permettent d'eliminer le diagnostic. 

Les paralysies du VI chez le sujet au-dela de 50 ans sont 
frequemment en rapport avec un phenomene ischemique 
micro-angiopathique, surtout lorsqu'il existe un terrain 
diabetique et hypertendu. Le tableau d'une atteinte 
ischemique du VI est assez stereotype : installation bru- 
tale, relativement douloureuse du deficit de l'abduction, 
avec neanmoins une recuperation spontanee habituelle, 
en quelques semaines ou mois. Une IRM est indiquee : 

• en absence de facteurs de risque vasculaires ; 

• en cas d'installation progressive ; 

• en absence de recuperation spontanee apres quelques 
semaines. 

La prise en charge des paralysies du VI est d'abord 
orthoptique. L' injection de toxine botulique dans le droit 
medial ipsilateral peut etre utile au debut, afin d'evi- 
ter sa contracture. Dans les atteintes ischemiques, une 
chirurgie est envisageable seulement apres 6 a 12 mois 
de surveillance, puisque la recuperation se fait le plus 
souvent spontanement. En cas d'intervention chirurgi- 
cale strabologique, les protocoles dependent de la fonc- 
tion residuelle du droit lateral paretique. 

Atteintes multiples des nerfs 
craniens oculomoteurs 

La mise en evidence d'atteintes multiples des nerfs cra- 
niens oculomoteurs localise la lesion qui en est respon- 


sable dans une des regions ou le III, le IV et le VI sont 
proches : le tronc cerebral, le sinus caverneux, la fissure 
orbitaire superieure ou l'orbite. D'autres causes d'atteintes 
multiples sont plus rares : neuropathies plus generalises 
(syndrome de Guillain-Barre et la variante de Miller- 
Fisher) ou encore encephalopathie de Gayet-Wernicke. 
Les diagnostics differentiels de ces atteintes incluent la 
myasthenie, l'ophtalmoplegie progressive extrinseque, le 
botulisme, les intoxications medicamenteuses. 

Les atteintes (tumorales, hemorragiques) du tronc 
cerebral peuvent provoquer des paralysies oculomo- 
trices multiples dont le tableau est souvent nucleaire. 
Ces paralysies sont rarement isolees, s'associant sou- 
vent a d'autres atteintes neurologiques. 

• Encephalopathie de Gayet-Wernicke 

Cette pathologie est due a un deficit en vitamine B1 
(thiamine). Elle se rencontre chez les alcooliques et les 
denutris severes, se manifestant comme une triade asso- 
ciant des troubles de l'oculomotricite, une ataxie et une 
encephalopathie a des degres d'intensite variable. Les 
troubles oculomoteurs sont souvent complexes (para- 
lysie de l'abduction, paralysies de fonction, notamment 
de lateralite, nystagmus, anomalies pupillaires), dus a 
des lesions du tronc, parfois visibles par la neuro-ima- 
gerie (prise de contraste dans les corps mamillaires). Un 
traitement rapide parenteral par thiamine (apres des 
prelevements adequats pour dosages vitaminiques) est 
necessaire dans une situation de debut encore reversible, 
le pronostic vital et fonctionnel etant a terme engage. Le 
syndrome de Korsakoff est une forme encore plus severe 
d'encephalopathie par manque de thiamine avec altera- 
tions severes de la memoire et anomalies oculomotrices 
qui peuvent etre definitives. 

• Sinus caverneux et apex 

De nombreuses pathologies situees dans le sinus caver- 
neux peuvent affecter simultanement plusieurs nerfs 
oculomoteurs (figure 15.25). La recherche d'une atteinte 
dans les territoires des deux divisions superieures du 
trijumeau (VI et V2) suggere une localisation lesionnelle 
dans le sinus caverneux, alors qu'une atteinte des trois 
divisions (VI, V2, V3) celle d'une localisation en arriere 
du sinus caverneux. Une atteinte simultanee du VI et de 
la chaine sympathique ipsilaterale oriente egalement vers 
une atteinte du sinus caverneux. Dans un contexte de 
trauma tisme orbitaire direct, l'examen doit rechercher une 
dilatation des veines episclerales, une hypertonie oculaire, 
un souffle a l'auscultation orbitaire, le tableau evoquant 
une fistule carotidocavemeuse directe (figure 15.26). 

• Syndrome de Tolosa-Hunt 

Toute ophtalmoplegie recente peut etre accompagnee 
de douleurs, dont l'intensite est variable, les seules 
exceptions etant la myasthenie et l'ophtalmoplegie pro- 
gressive extrinseque qui sont totalement indolores. Le 
syndrome de Tolosa-Hunt se definit comme une ophtal- 
moplegie douloureuse, recidivante, corticosensible pro- 
voquee par une lesion d'origine supposee inflammatoire 
situee dans le sinus caverneux, plus rarement a l'apex, 
souvent visible par la neuro-imagerie. Le syndrome de 
Tolosa-Hunt est une entite qui doit etre retenue avec 
beaucoup de prudence, les diagnostics differentiels 
etant nombreux : sarcoi'dose, lymphome, tumeur, ane- 
vrisme, malformations arterioveineuses, metastases. 


203 


Document telecharge de ClinicalKey.fr par Faculte de Medecine de Tunis juillet 11, 2016. 

Pour un usage personnel seulement. Aucune autre utilisation n'est autorisee. Copyright ©2016. Elsevier Inc. Tous droits reserves. 


III. Systeme efferent oculomoteur et palpebral 



0 Figure 15.25 Atteinte de plusieurs nerfs oculomoteurs par un meningiome compressif dans le sinus caverneux droit. 

Paralysie du VI droit, visible dans le regard vers la droite (a). En position primaire, il existe un ptosis droit (b), associe a un deficit d 'elevation 
du globe (c). Coupe axiale en IRM, avec injection de contraste, montrant un aspect typique de meningiome du sinus caverneux (d). 



0 Figure 15.26 Fistule carotidocaverneuse post-traumatique, responsable d'un ptosis, d'une exophtalmie et d'une hypotropie de I'oeil 
droit (a), accompagnee de troubles globaux de la motilite oculaire (b-d). 

II existait une arterialisation des veines epi sclera les, caracteristique (d). Visualisation de la fistule carotidocaverneuse en angio-scanner et de 
la dilatation majeure de la veine ophtalmique droite (e). 
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0 Figure IS. 2 7 Inflammation orbitaire apicale dans an contexte de douleurs orbitaires accompagnant une ophtalmoplegie dans le 
territoire da III droit ( a , b) et da VI droit (c). 

IRM axiale (d), sequences en T1 avec injection de gadolinium , apres suppression de la graisse, montrant une prise de contraste au niveau 
de I 'apex orbitaire droit 


etc. Une corticotherapie peut avoir un effet tempo- 
rairement favorable, mais en retardant le diagnostic. 
Le diagnostic de syndrome de Tolosa-Hunt est un dia- 
gnostic d'elimination. 

• Apoplexie hypophysaire 

Une tumeur hypophysaire peut se compliquer d'une 
hemorragie intratumorale, parfois inaugurale, qui defi- 
nit l'apoplexie pituitaire. II s'agit d'une urgence majeure, 
le tableau clinique associant une ophtalmoplegie par 
atteinte de plusieurs nerfs craniens et des cephalees 
severes en rapport avec une hemorragie sous-arachnoi- 
dienne. Une baisse visuelle ainsi qu'une insuffisance 
endocrinienne peuvent faire partie de la presentation. 
La neuro-imagerie, effectuee en urgence, confirme le 
diagnostic. Une intervention neurochirurgicale est sou- 
vent necessaire, apres une corticotherapie intraveineuse 
et, le cas echeant, une reequilibration endocrinienne. 

Dans la fissure orbitaire, une atteinte multiple des 
nerfs craniens (figure 15.27) a une symptomatolo- 
gy similaire a l'atteinte du sinus caverneux, hormis 
l'epargne du V2. Une atteinte associee du nerf optique 
oriente vers une lesion a l'apex orbitaire, dont l'etiologie 
peut etre tumorale, infectieuse, inflammatoire. 

• Syndromes de Guillain-Barre 
et de Miller-Fisher 

Le syndrome de Guillain-Barre est une neuropathie 
ascendante areflexique s'associant a une atteinte pos- 
sible des paires craniennes. Les troubles oculomoteurs 
sont souvent complexes [4] ; ils affectent les deux globes 
oculaires, l'atteinte pupillaire etant frequente. L'atteinte 
des muscles oculomoteurs ou un ptosis peuvent etre 


inauguraux, y compris de maniere unilateral. Le syn- 
drome de Miller-Fisher est une variante du syndrome 
de Guillain-Barre, se definissant par la triade ataxie, are- 
flexie et ophtalmoplegie. Le diagnostic est etaye par la 
ponction lombaire (dissociation albumino-cytologique) 
et l'electromyographie qui peuvent etre normales aux 
stades debutants de la maladie. Une atteinte infectieuse 
est souvent constatee dans les semaines qui precedent 
la survenue de ces deux syndromes, avec un role pro- 
bable de Campylobacter jejunii. Des anomalies immuno- 
logiques sont frequemment mises en evidence dans ces 
deux pathologies (ainsi que dans une troisieme patho- 
logie apparentee, l'encephalopathie de Bickerstaff). 
Des anticorps antigangliosides, de type anti-GQlb sont 
detectes dans 90 % des cas de syndrome de Miller- 
Fisher, mais aussi dans les syndromes de Guillain-Barre 
(surtout s'il existe une participation oculomotrice). Pour 
cette raison, il peut etre licite de rechercher la presence 
anticorps anti-GQlb lors de toute ophtalmoplegie inex- 
pliquee. Le pronostic est conditionne par la possible 
insuffisance respiratoire aigue par paralysie des muscles 
respiratoires (necessitant un traitement par corticoi’des, 
plasmapherese ou immunoglobulines intraveineuses) et 
les complications ulterieures liees a la reanimation. 
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Pathologie palpebrale en neuro-ophtalmologie 

D. Milea 


Une atteinte palpebrale (ptosis, retraction palpebrale, 
blepharospasme) peut etre une manifestation clinique 
isolee ou alors s'integrer dans un tableau orbitaire ou 
neuro-ophtalmologique plus complexe, conditionnant 
la strategic du bilan. 

L'examen palpebral evalue la position de chaque pau- 
piere (ptosis ou, au contraire, retraction palpebrale). 
La mesure de la fonction du releveur de la paupiere 
aide a distinguer un ptosis aponevrotique (la fonction 
est relativement conservee) d'un ptosis neurogene ou 
myopathique (la fonction du muscle est reduite). Elle se 
quantifie en mesurant la course du bord inferieur de la 
paupiere, entre la position palpebrale dans le regard vers 
le bas et le regard maximal vers le haut. Un pli palpebral 
superieur haut est un argument supplemental en faveur 
d'un ptosis aponevrotique. L'examen d'un ptosis inclut la 
recherche d'une fatigabilite (aggravation du ptosis, apres 
maintien prolonge du regard vers le haut), d'un signe de 
Cogan (sursaut du bord inferieur d'une paupiere pto- 
tique lors du passage de l'oeil d'une position de regard 
vers le bas vers la position primaire) et d'une faiblesse des 
orbiculaires qui sont des arguments cliniques importants 
en faveur d'une myasthenie oculaire. L'examen palpebral 
recherche egalement des mouvements palpebraux anor- 
maux (myoclonies des orbiculaires, blepharospasme) ou 
encore une asynergie oculopalpebrale dans le regard vers 
le bas (dans une dysthyroidie). 


Ptosis 

La position de la paupiere superieure est assume par la 
fonction du releveur de la paupiere superieure (innerve 
par le III), avec une participation plus reduite du mus- 
cle frontal (innerve par le VII) et du muscle de Muller 
(innerve par la chaine sympathique). Une atteinte des 
structures cerebrales centrales (aires corticales, struc- 
tures mesencephaliques) peut etre responsable de ptosis 
qui est alors rarement isole. Le plus souvent, un ptosis 
est la consequence d'une lesion aponevrotique, mus- 
culaire ou neurogene. La mesure d'un ptosis se fait en 
quantifiant la fente palpebrale de chaque cote, apres 
avoir bloque le muscle frontal (dont la contraction com- 
pensatrice peut masquer/ reduire un ptosis). 

• Ptosis neurogene 

Un ptosis acquis, indolore, d'installation brutale, oriente 
vers une possible cause neurogene, comme un syn- 
drome de Claude-Bernard-Horner (figure 15.28), une 
paralysie de la troisieme paire cranienne et, plus rare- 
ment, d'autres atteintes centrales [1]. Dans une paraly- 
sie du III, le ptosis est exceptionnellement isole ; il peut 
etre bilateral en cas d'atteinte nucleaire (par atteinte 
du noyau caude, unique dans le complexe nucleaire 
du III). Des pathologies extrapyramidales (maladie 
de Parkinson, paralysie supranucleaire progressive) 
peuvent s'accompagner d'un deficit de l'ouverture 


volontaire des paupieres («apraxie de l'ouverture pal- 
pebrale », mais ce n'est pas un ptosis). Cette pathologie 
est differente du blepharospasme (due a une contraction 
excessive des muscles orbiculaires) qui peut neanmoins 
s'integrer dans ces pathologies extrapyramidales. 

• Ptosis myogene 

Un ptosis bilateral, d'installation progressive, dans un 
contexte de deficit musculaire oculomoteur, suggere la pos- 
sibility d'une pathologie myogene oculaire ou generalised. 

Un ptosis bilateral, a bascule, variable dans le temps, 
est une manifestation frequente d'une myasthenie ocu- 
laire (figure 15.29). II est alors rarement isole (s'accom- 
pagnant d'une atteinte oculomotrice et/ ou des muscles 
orbiculaires). Plusieurs arguments d'examen clinique 
(fatigabilite, variability dans le temps ou a l'effort, 
signe de Cogan, reponse au test du glagon ou au test 
au Reversol®) orientent le diagnostic, tout en sachant 
que les differents examens complementaires (anticorps 
antirecepteurs a 1' acetylcholine, electromyogramme, 
etc.) peuvent etre faussement negatifs (surtout en cas de 
formes purement oculaires). 



0 Figure 15.28 Syndrome de Claude-Bernard-Horner gauche , 
associant un myosis et un ptosis modere, incomplet , par atteinte 
du muscle de Muller. 



0 Figure 15.29 Myasthenie oculaire , se manifestant par une 
atteinte simulant une atteinte du III gauche. 

Le muscle frontal compense un ptosis (qui est en realite bilateral 
mais predominant a gauche). 
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Le ptosis fait partie et peut inaugurer une ophtalmo- 
plegie externe progressive dans le cadre d'une cytopa- 
thie mitochondriale ; il est dans ce cas habituellement 
bilateral, mais peut etre asymetrique. Une atteinte glo- 
bale des muscles oculomoteurs s'y associe le plus sou- 
vent. L'integrite de la motilite pupillaire et la faiblesse 
frequente des muscles orbiculaires sont deux arguments 
de grande valeur en faveur de l'origine musculaire du 
deficit palpebral. D'autres deficits peuvent etre associes 
au tableau de cytopathie mitochondriale : cardiopathie 
(trouble de conduction auriculoventriculaire), retino- 
pathie pigmentaire, ataxie, surdite de perception (syn- 
drome de Kayrnes-Sayre). La biopsie musculaire permet 
d'en affirmer le diagnostic. 

La dystrophie musculaire oculopharyngee, patholo- 
gie autosomique dominante, peut avoir comme mani- 
festation inaugurale un ptosis (figure 15.30), volontiers 
isole et bilateral, ainsi qu'une dysphagie, apparaissant 
vers la quarantaine. La motilite oculaire est peu touchee, 
tardivement, et la diplopie est rare (en raison du carac- 
tere global de l'atteinte). Le diagnostic se fait grace a la 
biologie moleculaire, sur un prelevement sanguin. 

La dystrophie myotonique (maladie de Steinert) est 
une pathologie musculaire autosomique dominante. 
Elle peut s'accompagner d'un ptosis modere, bilateral, 
alors que la motilite oculaire n'est que tres rarement cli- 
niquement affectee. Cliniquement, les patients accusent 
un deficit de relaxation musculaire (myotonie) apres une 
contraction volontaire. Le facies caracteristique de ces 
patients temoigne de l'atteinte musculaire, comme par 
exemple des muscles temporaux. II existe egalement un 
deficit des orbiculaires, responsable d'une possible kera- 
topathie d'exposition en secteur inferieur. La cataracte, 
d'installation precoce, a un aspect typique, avec presence 
d'opacites cristalliniennes polychromes (figure 15.31). 
Le pronostic est dicte par l'atteinte cardiaque, parfois 
responsable de blocs auriculoventriculaires. 

• Ptosis aponevrotique ou «involutif» 

II resulte d'une atteinte (mecanique, degenerative, etc.) 
de l'aponevrose du releveur de la paupiere superieure. 
II s'agit de la cause la plus frequente de ptosis acquis 



0 Figure 15.30 Dystrophie oculopharyngee , pathologie auto- 
somique dominante , associant un ptosis bilateral et une dys- 
phagie , d'installation habituellement tardive (apres Page de 
40 ans). 



0 Figure 15.31 Cataracte typique , d'installation precoce , 
dans une maladie de Steinert. 


chez l'adulte. Cliniquement, la fonction du releveur de 
la paupiere superieure est relativement conservee et il 
existe souvent un amincissement cutane pretarsal et 
un deroulement excessif de la paupiere lors du regard 
vers le bas. Les antecedents peuvent etre marques par 
la notion de traumatisme ou de chirurgie oculaire, 
d'oedeme palpebral, de port et manipulation de lentilles 
rigides, d'usage prolonge de corticoi'des par voie locale. 
Dans ce contexte et en absence d'autres signes cliniques, 
la realisation d'un bilan a la recherche d'une cause neu- 
rogene ou myogene est peu utile. 

• Ptosis « mecanique » 

Il resulte d'un dysfonctionnement de la mobilite pal- 
pebrale. L'infiltration palpebrale peut etre secondaire a 
un oedeme (affections orbitaires inflammatoires, lesions 
post-traumatiques) ou a une neoplasie (lymphome, 
metastases, neurofibrome). Les modifications pal- 
pebrales cicatricielles (trachome, brulures, etc.) peuvent 
s'integrer dans ce chapitre. 

• Ptosis congenital 

C'est une entite a part qui resulte le plus souvent d'une 
anomalie musculaire congenitale du releveur de la 
paupiere superieure. Parfois, une pathologie neuro- 
gene (paralysie congenitale du III) en est la cause. Plus 
rarement, le ptosis congenital peut s'integrer dans un 
tableau neuro-ophtalmologique malformatif plus com- 
plexe, comme le syndrome de fibrose congenitale des 
muscles oculomoteurs, le syndrome de Goldenhar, etc. 


Paralysie faciale 

L'ophtalmologiste peut etre implique dans la prise en 
charge d'une paralysie faciale, surtout lorsqu'il existe 
une atteinte du territoire facial superieur (atteinte peri- 
pherique). Le tableau typique associe une asymetrie 
faciale, par atteinte du territoire facial inferieur (avec un 
effacement du pli nasogenien, une flaccidite de la joue et 
une deviation de la bouche du cote sain) et du territoire 
facial superieur (effacement des plis frontaux et inocclu- 
sion palpebrale par faiblesse des muscles orbiculaires). 
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La faiblesse de l'orbiculaire peut etre mise en evidence par 
la recherche du signe de Souques qui traduit un defaut 
d'enfouissement des cils. Le risque majeur de l'inocclu- 
sion palpebrale et de l'ectropion paralytique est la sur- 
venue d'une keratopathie d'exposition, d'autant que 
la secretion lacrymale est diminuee lors de la paralysie 
faciale. Les traitements substitutifs par larmes artificielles 
et par gels sont imperatifs afin d'eviter les complications 
trophiques de la cornee, aggravees en cas d'hypoesthesie 
par atteinte du tijumeau. Plusieurs pathologies neuro- 
logiques peuvent provoquer une paralysie faciale, mais 
aussi dans le diabete. Une forme frequente est constitute 
par la paralysie faciale a frigore, qui atteint le sujet jeune 
apres une exposition au froid. Le diagnostic differentiel 
important est la paralysie faciale du zona, identifiable par 
l'eruption visible au niveau du conduit auditif externe, 
et qui contre-indique formellement la corticotherapie, fre- 
quemment utilisee en cas de paralysie a frigore. 


Retraction palpebrale 

Les causes les plus frequentes de retraction palpebrale 
sont l'ophtalmopathie dysthyroi'dienne, le syndrome 
de Parinaud (signe de Collier) et la compensation d'un 
ptosis contralateral. Une retraction palpebrale isolee 
peut preceder une pathologie dysthyroi'dienne (le plus 
souvent hyperthyroidie). Une retraction palpebrale 
bilaterale s'associant a un deficit de la verticalite ocu- 
laire suggere un dysfonctionnement mesencephalique 
et impose la realisation d'une imagerie cerebrale. La 
retraction palpebrale peut etre secondaire a un ptosis 
contralateral, par compensation (loi de Hering). 

Blepharospasme et spasme 
hemifacial 

Le blepharospasme est une dystonie le plus souvent idio- 
pathique, acquise, qui affecte les muscles orbiculaires 
des paupieres. II s'agit d'une affection touchant plus 



# Figure 15.32 Blepharospasme bilateral severe , imposant 
une ouverture manuelle des paupieres. 


frequemment les femmes que les hommes, entre 50 et 
70 ans. Le blepharospasme est habituellement unilateral 
ou asymetrique, au moins au debut. L'evolution se fait 
vers une augmentation de la frequence du clignement 
palpebral ainsi que de la longueur de la contracture. Les 
patients sont souvent genes, au point d'etre handicapes 
dans leur activite quotidienne (figure 15.32). Le diagnos- 
tic est difficile au debut, car les signes sont variables et 
souvent frustres. L'association d'une contracture des 
orbiculaires a d'autres contractures musculaires dans 
le territoire du VII caracterise le spasme hemifacial. II 
peut resulter d'une compression du VII dans la fosse 
posterieure (par une boucle vasculaire, tres rarement 
par une tumeur), ce qui peut justifier la realisation d'une 
imagerie cerebrale. L'injection de toxine botulique est 
actuellement le traitement symptomatique de choix du 
blepharospasme et du spasme hemifacial, alors que les 
indications chirurgicales sont de plus en plus rares. Les 
patients doivent etre prevenus des effets secondaires, 
mais reversibles, de la toxine botulique (diplopie, 
ptosis). 

Reference 

[1] Ahmad K, Wright M, Lueck C. Ptosis. Pract Neurol 2011 ; 11 : 332-40. 


Prise en charge orthoptique d'une paralysie 
oculomotrice 

G. Muller 


La prise en charge orthoptique d'une paralysie oculo- 
motrice fait appel a plusieurs methodes therapeutiques 
palliatives, avec pour objectifs : 

• supprimer la diplopie ; 

• reduire l'attitude compensatrice de la tete ; 

• lutter contre les contractures secondaires avec risque 
devolution vers la fibrose des muscles synergiques et 
antagonistes. 


Correction prismatique 

La correction prismatique peut supprimer la diplopie et 
retablir la fusion en position primaire, en privilegiant la 
vision de loin et le regard vers le bas. Elle permet egale- 
ment d'eviter ou attenuer une attitude compensatrice de 
la tete (figure 15.33) [1]. 
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Chapitre IS. Pathologies oculomotrices peripheriques 



0 Figure IS. 3 3 Prise en charge orthoptique d'une paralysie du VI gauche. 

a. De face, nette deviation en esotropie de I'oeil gauche avec diplopie homonyme. 

b. Attitude compensatrice de la tete tournee du cote de I'atteinte (vers la gauche). 

c. A la phase aigue, mise en place d'un large secteur nasal antidiplopique devant I'oeil gauche paretique pour supprimer la diplopie en posi- 
tion primaire et eviter I' attitude compensatrice de la tete. 

d. Apres stabilisation de I'angle de deviation, substitution du secteur nasal par un Press-On® de 15 dioptries base temporale sur I'oeil gauche 
(suppression de la diplopie en position primaire et dans le regard vers le bas). 


• Evaluation de la puissance prismatique 

(figure 15.34) 

• Faire fixer par le patient un point lumineux de loin, 
regard en position primaire (de face). 

• Interposer un verre rouge, de preference devant I'oeil 
devie (susceptible de neutralisation). 

• Compenser la diplopie a l'aide d'une regie de prismes 
de Berens, placee devant I'oeil devie (arete dans le sens 
de la deviation = base dans le sens de la lumiere rouge), 
l'association d'une composante horizontal et verti- 
cal, assez frequente, peut etre corrigee par un prisme 
oblique resultant. 



0 Figure 15.34 Evaluation de la puissance prismatique d'une 
diplopie verticale a l'aide du verre rouge et d'une barre de 
prismes verticaux de Berens chez une patiente avec une atteinte 
du muscle oblique superieur gauche. 


• Retirer le verre rouge (dissociant) et diminuer progressi- 
vement la puissance des prismes jusqu'a l'obtention de la 
correction prismatique minimale supprimant la diplopie. 

• Verifier si la correction prismatique minimale convient 
en vision de pres, surtout dans le regard vers le bas. 

• Avant d'etablir la prescription des prismes, il est 
conseille de realiser une seance d'essai prismatique pour 
mettre le patient en situation pendant 1 a 2 heures et eva- 
luer son adaptation a cette nouvelle situation visuelle. 

• Indications 

Dans les atteintes recentes, il est de regie d'utiliser des 
prismes autoadhesifs de Fresnel (de type Press-On®). Il 
est utile de prescrire la puissance maximale supportee 
devant I'oeil paralyse (sauf en cas de fixation spontanee 
de I'oeil paralyse), afin d'eviter d'accroitre les hyperac- 
tions secondaires et le trouble de fausse localisation 
(voir figure 15.33d) [2]. Les puissances maximales tole- 
rees sont d'environ 15 a 20 dioptries par oeil. Au-dela, 
l'effet penalisant induit par le prisme risque de favoriser 
la neutralisation au detriment de la fusion. Les lunettes 
transparentes de Gracis, adaptables par-dessus les verres 
correcteurs du patient, sont parfaitement indiquees 
pour la realisation d'un essai de prisme (figure 15.35a 
et b), leurs graduations permettent un bon ajustement 
de l'axe du prisme autoadhesif (figure 15.35c et d). Ce 
type de correction prismatique a de nombreux avan- 
tages, mais aussi des inconvenients (tableau 15.7) [3]. 

Dans les atteintes plus anciennes, lorsque I'angle de 
deviation est stable et peu important, il est possible 
d'effectuer une correction prismatique incorporee dans 
les verres des lunettes, repartie sur les deux yeux afin 
de conserver un equilibre harmonieux de la monture 
(maximum de tolerance : 10 a 15 dioptries par oeil). 
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III. Systeme efferent oculomoteur et palpebral 



0 Figure 15.35 Realisation d'un essai de prisme autoadhesif a I 'aide des lunettes transparentes de Grads. 

a. Paralysie recente du VI droit avec diplopie homonyme. 

b. Essai de prisme autoadhesif de 12 dioptries base temporale sur oeil droit et gauche (ODG) permettant de retablir la fusion en position 
primaire. 

c. Les graduations facilitent le reperage de i'axe du prisme (un prisme se positionne sur 360° selon le schema TABO, il faut done ajouter 1 80° 
lorsque I'axe du prisme se situe dans la partie inferieure des lunettes de Gracis). 

d. Le schema TABO est un referentiel utilise en lunetterie pour determiner la position de I'axe d'un prisme selon sa base. 


Tableau 15.7 

Avantages et inconvenients des corrections prismatiques 
de type Press-On® 


Avantages 

Materiel leger, de faible epaisseur 

Permet la correction de deviations importantes 

Possibility d'une correction prismatique 
sectorielle (cas des incomitances loin/pres ou 
haut/bas) 

Facilement modifiable et a moindre cout selon 
revolution de I'atteinte 

Inconvenients 

Necessite un support optique (pose sur la face 
posterieure du verre) 

Effet penalisant, baisse d'acuite visuelle 
(maximum de tolerance de 15 a 20 dioptries 
par oeil entraTnant une baisse de I'acuite 
visuelle d'environ 4/10) 

Materiau de courte viabilite (<6 mois) 

Necessity d'un suivi regulier en phase de 
recuperation afin de diminuer la puissance des 
prismes et eviter la stagnation de I'angle de 
deviation 


En cas de fortes ametropies associees et corrigees 
par des verres spheriques, un decentrement optique 
induisant un effet prismatique peut etre envisage 
(tableau 15.8). 

Dans les atteintes congenitales avec decompensa- 
tion tardive (par exemple du nerf trochleaire), une aide 
prismatique minimale permet souvent de retrouver un 
equilibre fusionnel. 


Les causes d'echec de correction prismatique sont 
nombreuses (tableau 15.9). 

Tableau 15.8 

Decentrement d'un verre spherique en fonction 
de I'ametropie et de la deviation pour creer un effet 
de prisme 


et ro pie 

D evi at i o 

Myopie 

Hypermetropie 

Esotropie 

Interne OD-OG 

Externe OD-OG 

Exotropie 

Externe OD-OG 

Interne OD-OG 

Hypertropie droite ou 
Hypotropie gauche 

Superieur OD 
Inferieur OG 

Inferieur OD 
Superieur OG 

Hypertropie gauche ou 
Hypotropie droite 

Inferieur OD 
Superieur OG 

Superieur OD 
Inferieur OG 


OD : oeil droit; OG : oeil gauche. 


Tableau 15.9 

Principales causes d'echec d'une correction prismatique 

- Deviation trop importante (angle > 35 a 40 dioptries) 

- Champ de fusion insuffisant 

- Atteintes de plusieurs muscles oculomoteurs 

- Forte incomitance ou grande variability de la deviation en 
position primaire 

- Cyclodeviation non compensee (frequente dans les atteintes 
bilaterales du IV) 

- Trouble sensoriel associe (correspondance retinienne 
anormale, amblyopie, forte neutralisation, nystagmus) 

- Non toleree par le patient (vertiges, nausees, cephalees, 
troubles de localisation...) 


210 


Document telecharge de ClinicalKey.fr par Faculte de Medecine de Tunis juillet 11, 2016. 

Pour un usage personnel seulement. Aucune autre utilisation rTest autorisee. Copyright ©2016. Elsevier Inc. Tous droits reserves. 


Chapitre IS. Pathologies oculomotrices peripheriques 


Secteurs antidiplopiques 

L'occlusion sectorielle est realisee a l'aide d'un adhesif 
opaque (Filmomat®) appose sur la face posterieure du 
verre de lunettes, permettant ainsi de supprimer la zone 
de diplopie (voir figure 15.33c). 

La mise en place de secteurs antidiplopiques permet 
egalement : 

• le maintien de la fusion dans certaines directions du 
regard en cas d'atteinte oculomotrice limitee (figure 15.36) ; 

• d'eviter une attitude compensatrice de la tete 
(figure 15.36) ; 

• une adaptation en fonction de revolution de la para- 
lysie oculomotrice ; 

• l'utilisation en complement d'une aide prismatique [4] . 


Occlusion totale 

L'occlusion totale monoculaire permet de supprimer 
la diplopie, surtout au stade initial de la paralysie ocu- 
lomotrice. Plus tard, l'occlusion monoculaire totale est 
envisageable surtout en cas d'echec des prismes et des 
secteurs antidiplopiques. L'occlusion totale peut s'ef- 
fectuer par un pansement occlusif (de type Opticlude®, 
Ortopad®) ou par un adhesif opaque applique sur la 
totalite du verre (de type Filmomat®) : 

• soit uniquement de l'oeil paralyse pour eviter les contrac- 
tures secondaires et les troubles de fausse localisation ; 

• soit en alternance sur les deux yeux avec une duree 
d'occlusion de l'oeil sain minimale pour ne pas accroitre 
les hyperactions secondaires. Une occlusion de quelques 
heures par jour de l'oeil non atteint est suffisante pour : 
- maintenir une certaine fonctionnalite optomotrice de 
l'oeil atteint. 



0 Figure IS. 36 Mise en place d'un secteur antidiplopique 
dans un deficit de I'elevation gauche. 

a. Attitude compensatrice de la tete penchee en arriere chez une 
patiente qui presente un deficit de I'elevation de l'oeil gauche suite 
a une fracture du plancher de I'orbite gauche avec incarceration. 

b. Pose d'un secteur superieur devant l'oeil gauche afin de sup- 
primer la diplopie dans le regard vers le haut et eviter I' attitude 
compensatrice de la tete. 


- lutter contre l'installation d'une neutralisation de 
l'oeil paretique lorsque la recuperation d'une zone de 
fusion est previsible, 

- eviter l'installation d'une amblyopie chez l'enfant. 
L'occlusion totale est un moyen de derniere intention 

et le retour aux autres methodes palliatives est a envisa- 
ger des que possible. 


Traitement orthoptique 

L'apport de l'orthoptie est essentiel dans la prise en 
charge d'une paralysie oculomotrice, non seulement 
pour le bilan initial, mais aussi pour le suivi evolutif et 
la mise en place d'une reeducation. Le but de la reedu- 
cation est de : 

• lutter contre la neutralisation de l'oeil paretique s'il 
existe une zone de fusion; 

• maintenir et essayer d'etendre cette zone de fusion ; 

• ameliorer les vergences ; 

• stimuler le muscle paretique par des exercices d'ocu- 
lomotricite uniquement pendant la phase de regression 
de la paralysie oculomotrice. La pratique d'une telle ree- 
ducation a la phase sequellaire est tres discutable, car 
elle risque d'augmenter les hyperactions secondaires [5]. 


Indications 

Les moyens et les indications de la prise en charge 
orthoptique des paralysies oculomotrices ne sont pas 
univoques, etant parfois tres discutes [6]. A la phase 
aigue, la prise en charge orthoptique ideale se fait par 
la mise en place d'un prisme, si la deviation oculaire est 
inferieure a 40 diop tries. L'utilisation de secteurs antidi- 
plopiques peut etre une alternative ou un complement a 
l'aide prismatique. Un traitement orthoptique par exer- 
cices oculomoteurs peut etre propose dans les stades 
initiaux de la paralysie, en phase de recuperation. Si en 
revanche, la deviation est trop grande pour permettre 
la mise en place d'un prisme, une occlusion monocu- 
laire complete, de l'oeil atteint ou alternee, permet de 
diminuer les phenomenes de contracture musculaire 
secondaire. Les indications de ces moyens palliatifs 
dependent beaucoup de leur tolerance par le patient. 
Ils ne doivent pas aller a l'encontre d'une perspective 
chirurgicale [7]. 
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Chapitre 1 6 

Pathologies oculomotrices 
centrales 

Paralysies et troubles oculomoteurs centraux 

C. Pierrot-Deseilligny, C. Tilikete 


Les circuits oculomoteurs sont tres etendus et multiples 
dans le systeme nerveux central depuis le cortex cerebral, 
commandant les mouvements oculaires, jusqu'aux noyaux 
oculomoteurs du tronc cerebral, executant ces mouvements 
(voir chapitre 14). Une atteinte du controle central des mou- 
vements oculaires peut se manifester par une paralysie, un 
ralentissement, un defaut d'initiation, un defaut d'ampli- 
tude ou de direction. Ce sont surtout les atteintes du tronc 
cerebral, ou ces differents circuits convergent et se trouvent 
rassembles, qui sont responsables de deficits visibles clini- 
quement [1]. II est utile de connaitre la semiologie de cer- 
tains de ces syndromes dont la topographie lesionnelle est 
tres precise. Lors d'une atteinte du tronc cerebral, on peut 
observer des paralysies infranucleaires (fasciculaires des 
nerfs), nucleaires, internucleaires et supranucleaires [2]. 
Dans les atteintes corticales, on observe essentiellement 
une apraxie oculomotrice. Les paralysies oculomotrices 
centrales sont le plus souvent binoculaires, sauf dans le 
cas d'une atteinte infranucleaire et dans l'ophtalmoplegie 
internucleaire. Dans les atteintes infranucleaires, tous les 
mouvements oculaires sont atteints (saccades, poursuite 
et reflexe oculocephalique ou ROC). Dans les atteintes 
horizontales nucleaires et internucleaires, tous les mouve- 
ments oculaires sont atteints sauf la convergence qui est 
preservee. Dans les atteintes supranucleaires, les saccades 
sont atteintes, alors que les mouvements lents (poursuite, 
ROC) sont preserves. Dans l'apraxie oculomotrice, seuls 
certains types de saccades sont perturbes. D'une maniere 
generale, on observe une paralysie oculomotrice ou un 
ralentissement des saccades dans les lesions du tronc cere- 
bral et des difficultes d'initiation des mouvements ocu- 
laires, notamment des saccades, lors des lesions corticales. 
Dans les syndromes du tronc cerebral, l'atteinte porte soit 
sur les mouvements horizontaux, soit sur les mouvements 
verticaux. 

Syndromes oculomoteurs du 
tronc cerebral ou du cervelet 

Ils sont dus au deficit d'un ou plusieurs types de 
mouvements oculaires, dans un ou plusieurs sens, et 


correspondent souvent a une atteinte topographique 
precise [2]. Ils concernent les mouvements conjugues 
lateraux ou les mouvements verticaux. 

• Mouvements oculaires horizontaux 

Une paralysie des mouvements oculaires horizontaux 
temoigne le plus souvent d'une lesion pontique, sauf 
l'ophtalmoplegie internucleaire dans laquelle la lesion 
peut etre pontique ou mesencephalique. Dans tous les 
cas, la convergence est conservee pour les deux yeux, 
ainsi que les mouvements verticaux. 

Paralysie de l'abduction 

Quand il existe une paralysie de l'abduction [3] a tous les 
modes (saccades, ROC) d'origine centrale, accompagnee 
en general d'une deviation interne du meme ceil, il s'agit 


Adduction Pas d’abduction 

v ■■■■> 



0 Figure 16.1 Paralysie de l'abduction droite par atteinte (en 
rouge) des fibres fasciculaires intra-axiales du nerf abducens (en 
arriere ou au contact du faisceau pyramidal). 

FLM : faisceau longitudinal median. 
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III. Systeme efferent oculomoteur et palpebral 


d'une atteinte des fibres radiculaires intrapontiques du nerf 
abducens dans leur trajet entre le noyau abducens et l'emer- 
gence du tronc cerebral (figure 16.1). L'atteinte peut rester 
purement oculomotrice (et ne peut alors etre distinguee 
semiologiquement d'une atteinte du nerf peripherique) ; 
mais, si la lesion est relativement etendue, le syndrome 
comprend aussi un syndrome pyramidal (hemiplegie) 
controlateral (syndrome dit «alterne»). Les etiologies les 
plus frequentes des paralysies de l'abduction d'origine cen- 
trale sont vasculaires (ischemie ou hemorragie), inflamma- 
toires (sclerose en plaques) ou tumorales. 

Paralysie de I'adduction 

S'il existe une paralysie de I'adduction a tous les modes 
(y compris lors de la convergence), avec en general une 
deviation externe du meme oeil, il peut s'agir d'une 
atteinte du nerf oculomoteur (III) mais, dans ce cas, 
d'autres signes d'atteinte du nerf sont associes (voir plus 
loin). Si I'adduction lors des mouvements lateraux est 
atteinte de fagon isolee (avec conservation de l'abduction 
et des mouvements verticaux) et si la convergence est 
preservee, il s'agit d'une ophtalmoplegie internucleaire 


(OIN), par atteinte du faisceau longitudinal median 
(FLM) ipsilateral et done des axones des neurones inter- 
nucleaires, qui unissent le noyau abducens d'un cote au 
noyau oculomoteur oppose (figure 16.2). Il existe aussi 
en general dans l'OIN un nystagmus monoculaire, de 
l'autre oeil, lorsque celui-ci est en abduction. La conver- 
gence est preservee dans l'OIN (ainsi que dans les autres 
syndromes touchant la lateralite oculaire), car ce mou- 
vement est entierement controle au niveau mesencepha- 
lique. Dans l'OIN unilaterale, on observe parfois une 
skew deviation associee (voir plus loin). L'OIN peut etre 
unilaterale ou bilaterale, avec alors atteinte des deux 
FLM (proches l'un de l'autre, pres de la ligne mediane) 
(figure 16.3). Les patients atteints d'une OIN bilaterale 
peuvent presenter une exotropie, un syndrome appele 
WEBINO (wall-eyed bilateral INO). Lors d'une atteinte 
bilaterale on observe egalement souvent un nystagmus 
vertical battant vers le haut dans le regard en haut. 
Lors d'une atteinte partielle du FLM, la saccade d'ad- 
duction est simplement ralentie. Ce ralentissement est 
generalement objectivable cliniquement en demandant 
au patient de realiser des saccades horizontales. Il peut 



1 - Adduction 
absente 


2 - Nystagmus 
en abduction 



0 Figure 16.2 Ophtalmoplegie internucleaire (OIN) unilaterale. 

En haut, patient presentant une OIN gauche (paresie de I'adduction gauche). En has, schema representant une atteinte du faisceau longi- 
tudinal median gauche (FLM), desactive (en pointille), entramant une OIN gauche. 
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Chapitre 1 6. Pathologies oculomotrices centrales 



Abduction Pas d’adduction 
(+nystagmus) bilateralement 


Convergence 


Abduction 

(+nystagmus) 


Droit 

lateral 



Aire 

supraoculomotrice 

(convergence) 


Noyau 

oculomoteur 


Noyau 

abducens 


0 Figure 16.3 Ophtalmoplegie internucleaire (OIN) bilaterale. 

En haut, patient presentant une forme de double OIN avec exotropie (WEBINO). On observe une exotropie gauche en position primaire du 
regard et une limitation bilaterale de I'adduction. En bas, schema representant une atteinte (en rouge) des deux faisceaux longitudinaux 
medians (FLM), desactives (en pointille), aboutissant a une OIN bilaterale. 


necessiter un enregistrement oculomoteur. Chez un 
sujet jeune, l'OIN est en general due a une sclerose en 
plaques , alors que, chez un sujet plus age, les etiologies 
vasculaires predominent. 

Paralysie de la lateralite oculaire 

S'il existe une paralysie de l'abduction d'un oeil et de 
I'adduction de l'autre oeil (avec preservation de la 
convergence), il s'agit d'une paralysie de la lateralite 
oculaire (figure 16.4). Si celle-ci existe a tous les modes 
(saccades et ROC), le noyau abducens est atteint. Ce syn- 
drome nucleaire du noyau abducens est assez rare, car 
il suppose une lesion relativement petite (vasculaire ou 
inflammatoire en general) et limitee au noyau. Une para- 
lysie faciale peripherique du meme cote est cependant 
souvent associee car les fibres radiculaires du nerf facial 
passent a proximite immediate du noyau abducens. 

Quand il existe une paralysie de la lateralite oculaire 
dans un sens et une paralysie de I'adduction dans l'autre 
sens, il s'agit d'un syndrome «un et demi» (figure 16.5) : 
dans ce cas, un oeil ne peut plus bouger lateralement et 
l'autre ne peut bouger qu'en abduction lors de tous les 


mouvements conjugues lateraux, avec habituellement un 
nystagmus (monoculaire) en abduction. Ce syndrome est 
moins rare que le precedent et correspond a une atteinte 
plus etendue dans le tegmentum pontique, touchant 
a la fois le noyau abducens et le FLM du meme cote. 
Les etiologies inflammatoires, vasculaires et tumorales 
predominent. 

Enfin, exceptionnellement il peut etre observe une 
paralysie bilaterale de la lateralite oculaire, avec res- 
pect de la convergence et des mouvements verticaux 
(figure 16.6) : la lesion touche la region des deux noyaux 
abducens, interrompant des deux cotes les deux FLM et 
les fibres du nerf abducens. Dans ce cas, le syndrome 
se constitue souvent en deux temps, avec d'abord oph- 
talmoplegie internucleaire bilaterale (atteinte des deux 
FLM), puis extension laterale des deux cotes. 

Dans ces trois possibility de paralysie oculomotrice 
centrale horizontale, l'atteinte peut etre supranucleaire, 
par lesion limitee a la formation reticulaire pontique para- 
mediane (FRPP) plus ou moins le FLM. Dans ce cas, la 
paralysie est dite supranucleaire et ne touche que les sac- 
cades avec un respect de la poursuite oculaire et du ROC. 
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III. Systeme efferent oculomoteur et palpebral 
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Convergence ; ► 


Abduction 
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conservee 



0 Figure 16.4 Paralysie de la lateralite oculaire. 

Schema presentant une atteinte du noyau abducens droit, avec impossibility de I'abduction droite et de I' adduction gauche. 
FLM : faisceau longitudinal median; en rouge, la lesion et, en pointille, les voies desactivees. 


Lateropulsion oculaire et saccadique 

Certains patients peuvent presenter une deviation 
tonique des yeux du cote de la lesion, en position pri- 
maire du regard et accentuee par la suppression de la 
fixation, d'autres une semeiologie dynamique lors des 
saccades, induisant une hypermetrie des saccades ipsi- 
laterales, une hypometrie des saccades controlaterales 
et une deviation horizontale des saccades verticales 
vers le cote de la lesion [4]. Ces syndromes de latero- 
pulsion oculaire ou saccadique sont observes le plus 
souvent dans le syndrome de Wallenberg ou dans des 
lesions bulbaire caudales, cerebelleuses inferieures ou 
du pedoncule cerebelleux superieur. Ils sont attribues a 
un trouble oculomoteur d'origine vestibulaire centrale. 

Dysmetries saccadiques 

Certains patients peuvent presenter une dysme- 
trie marquee des saccades, notamment horizontales. 
L'hypometrie saccadique est frequente et peu speci- 
fique. Elle est observee notamment dans les lesions 
cerebelleuses ou des noyaux gris centraux (NGC). Une 
hypermetrie saccadique temoigne uniquement d'un 
dysfonctionnement cerebelleux [5]. 


• Mouvements oculaires verticaux 

Une paralysie des mouvements oculaires verticaux d'ori- 
gine centrale temoigne d'une lesion mesencephalique [1]. 

Syndrome nucleaire du noyau trochleaire 

Une atteinte du noyau trochleaire se manifeste par une 
paralysie dans le territoire du nerf trochleaire controla- 
teral, classiquement en association a un syndrome de 
Claude-Bernard-Horner ipsilateral. 

Le syndrome fasciculaire du nerf trochleaire n'existe 
pas, car le noyau trochleaire est tres proche de l'emer- 
gence du nerf. 

Syndrome fasciculaire du nerf oculomoteur 

Les fibres radiculaires du nerf oculomoteur peuvent 
etre atteintes dans leur trajet intrapedonculaire, entre le 
noyau oculomoteur et leur emergence du tronc cerebral, 
en general par une lesion vasculaire : les signes restent 
purement oculomoteurs si la lesion est petite (avec sou- 
vent alors une atteinte seulement partielle du nerf ocu- 
lomoteur) ; en cas de lesion plus etendue, il s'associe a 
d'autres signes neurologiques, c'est-a-dire un syndrome 
pyramidal (hemiplegie) controlateral (syndrome de 
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Chapitre 1 6. Pathologies oculomotrices centrales 



Abduction Adduction 
presente absente 


Adduction Abduction 
absente absente 



0 Figure 16.5 Syndrome « un et demi». 

En haut, patiente presentant un syndrome «un et demi» droit , avec oeil droit paralyse lateralement (abduction et adduction) et atteinte de 
I'adduction de I'oeil gauche. En bas, schema representant. En rouge , la lesion atteignant le noyau abducens droit et le faisceau longitudinal 
(FLM) droit , avec , en pointille, les voies desactivees. 


Weber) ou un syndrome cerebelleux controlateral (syn- 
drome de Claude) [3]. 

Syndrome nucleaire du noyau oculomoteur 

Quand il existe une atteinte du nerf oculomoteur sur 
un oeil (avec absence d'elevation, d'abaissement, d'ad- 
duction, et presence d'un ptosis et d'une mydriase) 
et une paralysie isolee de l'elevation de l'autre cote 
(avec abaissement tonique permanent de cet oeil), le 
noyau oculomoteur est alors atteint, car les fibres des 
motoneurones du muscle droit superieur decussent 
dans ce noyau (figure 16.7) [6]. Cette hypotropie mar- 
quee de I'oeil controlateral a la lesion est caracteris- 
tique et permet de faire le diagnostic des l'inspection. 
II s'agit souvent d'une lesion vasculaire. Celle-ci est en 
general petite et peut epargner ou atteindre bilaterale- 


ment le noyau de la paupiere superieure ou le noyau 
d'Edinger-Westphal (pupille), tous deux medians 
et localises aux extremites (inferieure et superieure) 
du noyau oculomoteur. Ainsi, en dehors de l'atteinte 
typique avec ptosis et mydriase ipsilaterale, il existe 
des variantes de ce syndrome avec absence de pto- 
sis ou ptose bilaterale, ou encore avec absence de 
mydriase ou mydriase bilaterale. 

Syndrome de Parinaud 

Dans le cas d'une paralysie des saccades verticales, a la 
fois vers le haut et le bas, ou le haut seulement, ou le bas 
seulement, avec respect des ROC verticaux dans tous 
les cas, il s'agit d'un syndrome de Parinaud. L'atteinte, 
supranucleaire, est alors situee a la jonction mesodien- 
cephalique, ou se situent les structures premotrices 
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III. Systeme efferent oculomoteur et palpebral 
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Convergence ; > < ; preservee 



abducens 


0 Figure 16.6 Paralysie bilaterale de la lateralite oculaire. 

En haut, patient presentant une paralysie bilaterale de lateralite oculaire sur une commande de saccades (photos du haut), ou de RVO 
(photos du bas), alors que I'adduction en convergence est norma le (au centre). Noteraussi une paralysie facia le peripherique gauche. En bas, 
schema representant une atteinte des deux ELM et des deux regions du noyau abducens (en rose), avec, en pointilles, les voies desactivees. 


(noyaux riFLM) qui projettent sur les noyaux oculo- 
moteurs. En cas de paralysie vers le haut et vers le bas 
(figure 16.8 : droit) ou vers le bas seulement, l'atteinte est 
bilaterale, pres du pole superieur du noyau rouge : ces 
deux cas de figure sont rarement dus a des lesions focales 
(accidents vasculaires ou tumeurs), mais habituels dans 
la paralysie supranucleaire progressive (maladie de 
Steele-Richardson-Olszewski), ou une degenerescence 
des noyaux riFLM existe. En cas de paralysie vers le haut 
seulement (figure 16.8 : gauche), l'atteinte est unilaterale 
au niveau de ou tres pres de la commissure posterieure, 
ou decussent les fibres supranucleaires controlant les 
saccades vers le haut. Ce cas de figure est beaucoup 
plus frequent que les precedents puisque la lesion peut 
etre unilaterale et relativement petite : lacunes, lesions 
inflammatoires, tumeurs et hydrocephalies (compri- 
mant la commissure posterieure) sont les etiologies les 


plus frequentes. Quand il existe (rarement) une paresie 
monoculaire de l'elevation, avec persistance du pheno- 
mene de Bell (elevation automatique de l'ceil a la ferme- 
ture des paupieres), signant une atteinte supranucleaire, 
il ne s'agit plus d'un « syndrome de Parinaud» et la 
lesion est situee tres pres du noyau oculomoteur. 

Skew deviation 

Certains patients peuvent presenter une divergence sta- 
tique verticale non paralytique de la position des yeux, 
dont le cote par convention est donne par l’ceil le plus bas. 
Il s'agit d'une skew deviation temoignant d'une atteinte 
des voies vestibulo-oculaires verticales (figure 16.9) [7]. 
Elle peut etre unilaterale, isolee, mais elle est le plus sou- 
vent associee a une torsion oculaire, une inclinaison de 
la tete et une inclinaison de la perception de la verticale 
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Chapitre 1 6. Pathologies oculomotrices centrales 


subjective du cote de l'oeil le plus bas (alors en incyclo- 
torsion), realisant la reaction d'inclinaison oculaire. En 
pathologie centrale, la skew deviation ou la reaction d'in- 
clinaison oculaire peuvent s'observer notamment dans 
le syndrome de Wallenberg par atteinte des noyaux 
vestibulaires, en association avec une ophtalmoplegie 
internucleaire dans les lesions du FLM, dans les lesions 
incluant le noyau interstitiel de Cajal du mesencephale 
ou encore dans les lesions cerebelleuses. 




0 Figure 16.7 Syndrome nucleaire du noyau oculomoteur. 

En haut, resume des deficits oculomoteurs avec une atteinte du 
nerf oculomoteur plus ou moins complete ipsilaterale et une para- 
lysie isolee de /'elevation controlaterale (en pointille). Noter aussi 
I'hypotropie marquee caracteristique de l'oeil controlateral a la 
lesion , due a la desafferentation du muscle droit superieur et au 
maintien de I'activite tonique norma le du muscle droit inferieur. 
En bas , la lesion unilateral (en rouge) du noyau oculomoteur (III) 
et , en pointille , les voies desactivees expliquant que ce syndrome 
s' exprime sur les deux yeux avec des deficits moteurs differents. 
B : neurones de la verticalite vers le bas; H : neurones de la verti- 
calite vers le haut 


Syndromes oculomoteurs 
cerebraux hemispheriques 

Les deviations conjuguees des yeux surviennent lors des 
lesions aigues et relativement etendues hemispheriques. 
Elies se font en sens oppose du deficit sensitivomoteur 
des membres et durent quelques heures a quelques 
jours. Elies peuvent donner l'impression d'une paralysie 
oculomotrice (lateralite), mais les ROC permettent en 
general de verifier que les yeux peuvent aller en posi- 
tion controlaterale a la lesion. 

Les saccades et la poursuite oculaire etant comman- 
dees a la fois par le lobe frontal et la partie posterieure 
du lobe parietal, chaque hemisphere controlant en outre 
les mouvements des deux cotes, les lesions hemisphe- 
riques cerebrales n'entrainent que tres rarement des 
anomalies oculomotrices visibles au lit du patient. 

Dans l'apraxie oculomotrice acquise, se manifestant 
par une difficulty ou une impossibility a declencher 
des saccades volontaires et/ou automatiques, avec un 
respect des phases rapides du nystagmus et des autres 
mouvements oculaires, les lesions touchent bilaterale- 
ment le lobe frontal et/ ou le lobe parietal. Si les lesions 
touchent bilateralement le lobe frontal en respectant 
le lobe parietal on peut observer des troubles des sac- 
cades volontaires sur ordre, alors que les saccades reac- 
tives vers des cibles visuelles sont respectees. Dans le 
syndrome de Balint (voir chapitre 10.1), associant une 
negligence visuelle peripherique bilaterale, des troubles 
des saccades reactives faites sur cibles visuelles (les 
saccades volontaires sur ordre etant respectees), une 
atteinte de la poursuite oculaire et une ataxie optique 
(incoordination entre l'oeil et la main, c'est-a-dire lors de 
la prehension d'un objet sous controle visuel), les lesions 
sont parietales posterieures bilaterales. Ces lesions bila- 
terales peuvent etre vasculaires, tumorales, infectieuses 
ou degeneratives. 
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0 Figure 16.8 Syndromes de Parinaud. 

A gauche ; syndrome de Parinaud vers le haut et , a droite, syndrome de Parinaud vers le haut et vers le bas. B : neurones de la verticalite 
vers le bas; CP : commissure posterieure; H : neurones de la verticalite vers le haut; riFLM : noyau rostral interstitiel du faisceau longitudinal 
median; en rouge ; les lesions et :, en pointille ; les voies desactivees. 
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III. Systeme efferent oculomoteur et palpebral 



0 Figure 16.9 Schema representant les voies du reflexe vestibulo-oculaire vertical et torsionnel, impliquees dans la survenue d'une 
skew deviation ou d'une reaction d'inclinaison oculaire. 

Ces voies sont induites par une lesion a tous les etages des voies du reflexe vestibulo-oculaire vertical et/ou torsionnel d'origine otolithique 
(en violet ), en partant de I'organe peripherique jusqu'aux noyaux oculomoteurs mesencephaliques. En haut, photographie d'un patient 
presentant une skew deviation gauche. 
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Le diagnostic topographique et etiologique des patholo- 
gies neurodegeneratives peut s'averer difficile au stade 
precoce de leur evolution. Depuis plusieurs annees, la 
recherche d'anomalies oculomotrices par le biais de sys- 
temes d'enregistrements oculomoteurs s'est considerable- 
ment developpee dans ce domaine, et occupe aujourd'hui 
une place incontestee. En effet, cet enregistrement permet 
de realiser une etude fonctionnelle fine et non invasive 
d'un certain nombre de structures cerebrales parfois pre- 
cocement atteintes et constitue par consequent une aide 
precieuse au diagnostic. Les pathologies beneficiant le 
plus de l'enregistrement oculomoteur sont les syndromes 
parkinsoniens et les pathologies degeneratives du cervelet. 

Realisation d'un enregistrement 
oculomoteur 

• Methode 

Tout enregistrement doit etre imperativement 
precede par un interrogatoire et un examen ocu- 
lomoteur clinique. La technique la plus utilisee 


aujourd'hui est la video-oculographie (voir cha- 
pitre 14). Le patient est installe devant un ecran de 
stimulation sur lequel sont presentes les differents 
tests oculomoteurs dont les valeurs normatives 
auront ete precedemment determinees par l'exa- 
men de sujets normaux, etudies dans les memes 
conditions. La batterie minimum des tests (voir cha- 
pitre 14) comprend les examens suivants : 

• prosaccades horizontales ; 

• prosaccades verticales ; 

• antisaccades horizontales ; 

• poursuite horizontal. 

Chaque test doit comprendre un nombre suffisant 
de stimulations afin de permettre le calcul de valeurs 
moyennes sur un nombre suffisant de donnees, sans 
pour autant etre trop long afin d'eviter les baisses de 
vigilance. Pour la meme raison, la duree totale de l'exa- 
men ne devrait pas depasser 30 minutes. L'analyse des 
paradigmes est realisee par la suite, a l'aide de logiciels 
d'analyse semi-automatiques (le controle visuel du trace 
est imperatif). 
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Chapitre 1 6. Pathologies oculomotrices centrales 


• Analyse des paradigmes 

Prosaccades horizontales (figure 16.10a) 

La latence des saccades reflete principalement l'activite des 
aires oculomotrices corticales : champs oculomoteurs fron- 
taux et sillon intraparietal. La vitesse de la saccade doit etre 
correlee a son amplitude (sequence principale) et reflete 
l'activite de la formation reticulee pontique paramediane 
(FRPP) dans le tronc cerebral. La precision des saccades, 
evaluee par le gain, peut reveler une hypometrie (dimi- 
nution significative du gain) ou une hypermetrie (gain 
superieur a 1). Elle reflete l'activite de nombreuses aires 
cerebrates (aires corticales, noyaux gris centraux) mais 
aussi du cervelet. Une hypometrie des saccades peut resul- 
ter de l'alteration de chacune de ces structures, alors que 
l'hypermetrie est specifique d'un syndrome cerebelleux. 

Prosaccades verticales 

L'interet majeur de ce paradigme est l'analyse de la 
vitesse des saccades verticales qui reflete l'activite de la 
formation reticulee mesencephalique (riFLM). 
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Antisaccades 

Le pourcentage d'erreur de direction reflete la qualite du 
systeme inhibiteur, principalement controle par le cor- 
tex prefrontal dorsolateral. 

Poursuite horizontale (figure 16.10b) 

Ce test reflete l'activite de nombreuses structures cere- 
brales (cortex parieto-temporal, cortex frontal, noyaux 
du pont dans le tronc cerebral, cervelet, noyaux ves- 
tibulaires). Lors de la lesion d'une de ces structures, 
la poursuite est ralentie, entrainant le declenchement 
de saccades de rattrapage. La poursuite est alors dite 
« saccadee », mais sans specificite topographique. II 
est important de noter que la poursuite peut aussi etre 
perturbee par des facteurs non lesionnels, telles qu'une 
faible cooperation, une distractibilite ou une fatigue 
excessive. La poursuite revet alors un aspect variable et 
desorganise. 




b 


0 Figure 16.10 Exemples d'enregistrements oculomoteurs de saccades ou de poursuite. 

a. Saccades horizontales. Par convention , un deplacement du trace vers le haut correspond a une saccade vers la droite. Trace du haut : 
saccade normale. L : latence (en ms), V : vitesse (en °/s), G : gain. La tete de fleche blanche indique le moment d'apparition de la able. 
La double fleche de gauche (1 ) indique /'amplitude de la premiere saccade (avant la saccade de correction ), la double fleche de droite (2) 
indique la position finale de I'oeil, sur la able. Le gain est le rapport 2/7. Trace du milieu : saccade hypermetrique. Hyper cf : hypermetrie de 
la saccade centrifuge; Hyper cp : hypermetrie de la saccade centripete. Trace du bas : nystagmus du regard excentre. Hypo cf : hypometrie 
de la saccade centrifuge. N Exc : nystagmus du regard excentre, apparaissant lors du maintien de la position excentree des yeux (phases 
lentes centripetes, phases rapides centrifuges). Noter le nystagmus a rebond lors du retour au centre (r). 

b. Poursuite horizontale. Trace du haut : poursuite normale. Noter la rarete des saccades de rattrapage. Trace du milieu : alteration majeure 
de la poursuite. Noter I'absence totale de poursuite entre les saccades de rattrapage (pointes de fleches noires). Trace du bas : poursuite 
surchargee d'ondes carrees (*). Noter que la poursuite continue pendant le plateau des ondes carrees. 
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III. Systeme efferent oculomoteur et palpebral 


Autres parametres 

L'observation des traces permet de detecter d'eventuels 
mouvements anormaux qui auraient pu passer inaper- 
qus a 1'examen clinique et dont l'analyse est pertinente 
pour le diagnostic des pathologies neurodegeneratives : 

• les ondes carrees : lors de la fixation et pendant 
la poursuite, en faveur d'une pathologie affectant le 
cervelet et/ou les ganglions de la base, si en nombre 
excessif (voir figure 16.10b) ; 

• le nystagmus du regard excentre : phase lente centri- 
pete, visible lors du maintien du regard sur une cible en 
position excentree, en faveur d'une pathologie affectant 
le flocculus (voir figure 16.10a) ; 

• le nystagmus battant en bas : parfois visible unique- 
ment dans le regard excentre et dans le regard en bas, 
en faveur d'une lesion affectant le flocculus et/ou la 
paraflocculus. 

Anomalies oculomotrices 
dans les syndromes 
parkinsoniens 

II peut etre difficile de differencier par 1'examen cli- 
nique une maladie de Parkinson idiopathique (MPI) 
d'une paralysie supranucleaire progressive (PSP), d'une 
atrophie multisystematisee (AMS) ou d'une degene- 
rescence corticobasale (DCB) au stade precoce de leur 
evolution. Cependant, du fait de la difference de topo- 
graphie des structures atteintes dans ces pathologies, 
des anomalies peuvent etre detectees par l'enregistre- 
ment oculomoteur des les premiers stades d 'evolution 
de la maladie et contribuer au diagnostic differentiel 
(tableau 16.1) [1]. Dans la PSP, 1' alteration du cortex 
prefrontal dorsolateral est responsable du score d'erreur 
eleve au test des antisaccades, l'atteinte du cervelet se 
traduit pas des ondes carrees nombreuses et une pour- 
suite tres saccadee et celle de la reticulee mesencepha- 
lique par une lenteur des saccades verticales, le respect 
des mouvements oculocephaliques verticaux attestant 
du caractere supranucleaire de l'atteinte de la verticalite. 
Dans l'AMS, l'atteinte cerebelleuse est responsable de la 
frequence elevee des ondes carrees, de nystagmus (nys- 
tagmus du regard lateral et surtout nystagmus battant 
en bas), d'une dysmetrie des saccades et d'une poursuite 
saccadee et l'atteinte du cortex prefrontal de l'echec au 
test des antisaccades. Dans la DCB, la dysfonction des 


champs oculomoteurs frontaux et du sillon intraparietal 
se traduit par un allongement des latences des saccades, 
parfois avec une asymetrie, celle du cortex prefrontal 
par un score d'erreur eleve au test des antisaccades et 
celle du cortex parietotemporal par une poursuite sac- 
cadee. Dans la MPI, le tableau oculomoteur a un stade 
precoce est pauvre et se resume a une hypometrie dis- 
crete des saccades visuellement guidees, une poursuite 
peu saccadee et quelques ondes carrees. 

Anomalies oculomotrices 
dans les syndromes 
demen dels 

Quoique la symptomatologie clinique soit tres dif- 
ferente, la maladie de Huntington peut se traduire 
par des anomalies oculomotrices tres proches de 
celles de la PSP, avec cependant un allongement plus 
franc de la latence des saccades (saccades volontaires 
surtout, par exemple saccades memorisees) [1]. Des 
anomalies oculomotrices peu specifiques mais pou- 
vant contribuer au diagnostic ont ete decrites dans 
d'autres pathologies neurodegeneratives. Dans la 
demence frontotemporale, les latences des saccades 
visuellement guidees sont normales, mais le score 
d'erreur au test des antisaccades est anormalement 
eleve [1, 2]. Dans la maladie d' Alzheimer, les latences 
des saccades visuellement guidees sont allongees et 
le test des antisaccades est altere avec une frequente 
non-correction des erreurs de direction. Enfin, dans 
la demence a corps de Lewy, les latences des saccades 
seraient allongees, particulierement variables avec 
disparition des latences courtes (express-saccades) . 

Anomalies oculomotrices 
dans les ataxies cerebelleuses 

• Ataxies spinocerebelleuses autosomiques 
dominantes (tableau 16 . 2 ) 

L'etude des mouvements oculaires est particu- 
lierement pertinente pour la mise en evidence de 
dysfonctionnement cerebelleux. En effet, certaines 


Tableau 16.1 

Anomalies oculomotrices caracteristiques dans les premiers stades des syndromes parkinsoniens 



Prosaccades H 

Prosaccades V 

Antisaccades 

MOA 

Latences 

Vitesses 

Amplitude 

Vitesses 

% Erreur 

MPI 

N 

N 

Hypo 

N 

N 

OC + 

PSP 

N ou < 

N ou < 

Hypo 

< 

> 

OC ++ 

DCB 

> 

N 

Hypo 

N 

> 

OC + 

AMS 

N ou > 

N 

Hypo et/ou hyper 

N 

> 

OC ++, NRE, 
NBB 


> : augmente(e); < : diminue(e); AMS : atrophie multisystematisee; DCB : degenerescence corticobasale; H : horizontales; Hyper : hypermetrie; 

Hypo : hypometrie; MOA : mouvements oculaires anormaux; MPI : maladie de Parkinson idiopathique; N : normal(e); NBB : nystagmus battant en bas; 
NRE : nystagmus du regard excentre; OC : ondes carrees (+ : nombre modere, ++ : nombre tres augmente); PSP : paralysie supranucleaire progressive; 
V : verticales. 
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Chapitre 1 6. Pathologies oculomotrices centrales 


Tableau 16.2 

Anomalies caracteristiques rencontrees dans les atrophies spino-cerebelleuses (SCA) 



Prosaccades H 

MOA 

Autres 

Vitesses 

Amplitude 

SCA1 

N ou < 

N ou > 

OC + 


SCA2 

« 




SCA3 

N 


NRE, OC ++ 


SCA6 

N 


NBB, NRE, NAP, OC 


SCA7 

< 



Retinopathie 


> : augmente(e); < : diminue(e); H : horizontales; MOA : mouvements oculaires anormaux; N : normale; NAP : nystagmus alternant periodique; NBB : 
nystagmus battant en bas; NRE : nystagmus du regard excentre; OC : ondes carrees (+ : preserves; ++ : abondantes). 


anomalies oculomotrices, telles que l'hypermetrie 
des saccades ou certains nystagmus, sont specifiques 
de syndromes cerebelleux. Certaines ataxies spinoce- 
rebelleuses ( spinocerebellar ataxia ou SCA) peuvent se 
distinguer par des profils d'atteintes oculomotrices 
differents [3, 4]. Alors que la semiologie oculomotrice 
est pauvre dans les SCA1, la reduction de la vitesse 
des saccades est une anomalie caracteristique et fre- 
quente dans les SCA2 (atteinte du tronc cerebral). 
Dans les SCA3, les ondes carrees sont abondantes 
et les saccades, de vitesse le plus souvent normale, 
sont dysmetriques (hypo et/ou hypermetrie). Dans 
les SCA6, l'atteinte du vestibulo-cervelet (flocculus, 
paraflocculus, nodulus) est responsable de la pre- 
sence frequente de nystagmus (nystagmus du regard 
excentre, nystagmus battant en bas, nystagmus alter- 
nant periodique), associee a d'autres elements cere- 
belleux tels que des saccades dysmetriques et des 
ondes carrees frequentes. Enfin dans les SCA7, la 
vitesse des saccades peut etre precocement reduite, 
comme dans les SCA2, mais s'en distingue par une 
retinopathie precoce responsable d'une baisse de 
l'acuite visuelle, d'une dyschromatopsie et d'altera- 
tions du champ visuel (scotome). 


• Ataxie de Friedreich 

Les anomalies oculomotrices dans l'ataxie de Friedreich 
refletent l'atteinte cerebelleuse et sont precoces et mas- 
sives [5]. II s'agit d'ondes carrees en nombre excessif, 
de saccades dysmetriques (volontiers hypermetriques), 
d'une poursuite tres saccadee et, un peu moins fre- 
quemment, d'un nystagmus du regard excentre et d'une 
diplopie non paralytique (defaut d'alignement des 
globes oculaires d'origine cerebelleuse). 
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Chapitre 1 7 


Nystagmus et autres 
instability oculaires 

C. Tilikete 


Les differents types de mouvements oculaires anor- 
maux temoignent de mecanismes physiopathologiques 
differents et sont d'une valeur semeiologique essentielle 
en permettant dans un grand nombre de cas d'orienter 
vers le diagnostic topographique et/ou etiologique [1]. 
Les nystagmus sont les mouvements oculaires anor- 
maux les plus frequemment rencontres. Les autres types 
d'instabilite oculaire correspondent le plus souvent aux 
intrusions ou oscillations saccadiques, plus rarement 
a des derives oculaires ou des tremblements oculaires 
paroxystiques. 

Les mouvements oculaires anormaux sont source 
d'une instability retinienne, dont la consequence fonc- 
tionnelle est une oscillopsie (sensation d'image instable), 
le plus souvent associee a une alteration de l'acuite 
visuelle. L'oscillopsie est cependant absente lorsque 
l'instabilite oculaire se developpe chez des patients mal- 
voyants ou dans le cadre de nystagmus infantiles. 

La comprehension des trois mecanismes principaux 
assurant la stability oculaire (voir chapitre 14) permet de 
comprendre la physiopathologie des principales formes 
acquises des mouvements oculaires anormaux. 


Nystagmus 

• Definition, description et origines 
d’un nystagmus 

Un nystagmus se definit par une alter nance reguliere 
de mouvements oculaires, comportant au moins une 
phase lente. Dans le cas du nystagmus a ressort, la phase 
lente est suivie d'une saccade de retour (phase rapide), 
cette derniere definissant par convention la direction du 
battement. Le nystagmus pendulaire comporte unique- 
ment une alternance de phases lentes. 

La figure 17.1 fournit les elements cliniques utiles a la 
description d'un nystagmus. 

Un nystagmus peut etre la consequence d'une atteinte 
d'un ou plusieurs des systemes suivants : 

• le systeme vestibulaire peripherique ou central ; 

• le systeme de maintien du regard excentre ; 

• le systeme de fixation oculaire. 


L'atteinte de chacun de ces systemes se traduit, de 
maniere schematique, par un nystagmus vestibulaire, 
un nystagmus du regard excentre ou un nystagmus 
pendulaire. Les autres types de nystagmus ont un meca- 
nisme moins bien identifie. 

• Nystagmus vestibulaires 

Un nystagmus vestibulaire pathologique peut etre lie 
soit a une atteinte peripherique, affectant l'organe ou le 
nerf vestibulaire, soit a une atteinte centrale, touchant 
les voies vestibulo-oculaires du tronc cerebral et/ ou du 
cervelet. 

Nystagmus vestibulaire peripherique 

Le nystagmus vestibulaire peripherique pathologique 
est habituellement observe dans le cadre d'un syn- 
drome vestibulaire aigu, associant vertiges, a taxie 
et signes vegetatifs. C'est un nystagmus a ressort et a 
phase lente lineaire (de vitesse constante). Lors d'une 
atteinte deficitaire unilateral du labyrinthe ou du 
nerf vestibulaire, un nystagmus horizonto-rotatoire 
battant du cote sain est le plus communement 
observe. II est accentue lorsque les yeux sont diriges 
dans la direction de la phase rapide. Dans le vertige 
paroxystique positionnel benin, le nystagmus est 
vertico-rotatoire, temoignant d'une hyperstimulation 
du canal semi-circulaire posterieur. A l'inverse, un 
nystagmus purement vertical ou purement torsionnel 
doit faire evoquer une pathologie centrale. Le nystag- 
mus vestibulaire peripherique est attenue ou inhibe 
par la fixation visuelle ; a l'inverse, il peut etre revele 
par la suppression de la fixation visuelle, obtenue soit 
sous lunettes de Frenzel, soit en regardant le fond 
d'oeil lors du masquage conjoint de l'oeil controlateral. 
II tend a disparaitre en quelques jours par des pheno- 
menes de compensation et n'est alors plus visible a 
l'inspection, meme en l'absence de fixation visuelle. 
De fait de son association avec des sensations verti- 
gineuses et sa disparition rapide, il n'est pas source 
d'oscillopsies. 

Si le nystagmus n'est pas present spontanement, trois 
manoeuvres sont particulierement utiles pour le mettre 
en evidence (tableau 17.1). 
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III. Systeme efferent oculomoteur et palpebral 



Forme : 

A ressort 

Pendulaire 



Direction : Horizontale? Verticale ? Torsionnelle ? Mixte ? 


Sens de battement (a ressort) 

CK> 


Droit 

Gauche 

Haut 

Bas 


t 

1 


t 

I 


o Horaire 

o Antihoraire rv rv 


Conjugue 
Non conjugue 


rv 


Dissocie 


Effet de la position du regard : 

I Zone de Neutralisation ou point nul : 1 

l Pas de Nystagmus : (A J 

(Eil Gauche 


l Pas de Nystagmus : Q 

(Eil Droit 





Effet de la vision : Non modification ? Ou Accentuation ? Ou Diminution ? 


Effet de la position de la tete 


Inclinaison droite 
Rotation droite 


i,e Q 


Tete droite 

Tete en arriere 
Tete en avant 



Inclinaison gauche 
Rotation gauche 


4 Figure 17. 1 Elements de description clinique d'un nystagmus. 

L'examen clinique d'un nystagmus doit preciser sa forme, a ressort (constitue d'une phase lente et d'une phase rapide) ou pendulaire (oscil- 
lations lentes des yeux); sa direction (horizontale, verticale ou torsionnelle); son sens de battement defini par la direction de la phase rapide 
pour les nystagmus a ressort (horizontal : a droite ou a gauche; vertical : en haut ou en bas; torsionnel : en horaire ou en anti-horaire selon 
la direction du pole superieur de i'ceil); son caractere ou non conjugue; I'effet de la direction du regard, de la fixation visuelle et de differentes 
positions de la tete sur sa vitesse et sa direction. 


Tableau 17.1 

Manoeuvres cliniques permettant de mettre en evidence un nystagmus vestibulaire 


Manoeuvres 

Physiopathologie 

Manoeuvre du head shaking test (HST) ou vibration haute frequence (VHF) 

Pour le HST, I'examinateur (ou le patient) realise une serie de 20 a 
30 secousses horizontales vigoureuses de la tete pendant 10 a 
15 secondes. Le VHF, consiste en I'application d'un vibreur (100 Hz) 
sur la mastoide d'un cote pendant une dizaine de secondes 

L'apparition d'un nystagmus horizonto-rotatoire a I'arret du HST ou 
pendant la VHF releve d'une asymetrie dynamique du RVO, en lien le plus 
souvent avec une lesion vestibulaire peripherique. S'il est perverti, c'est- 
a-dire de direction verticale ou rotatoire, il evoque une origine centrale 

Manoeuvre de Dix et Hallpike 

Le patient est assis, ses membres inferieurs reposant sur le lit d'examen. 
Apres explication, sa tete tournee de 45° d'un cote, il est rapidement 
bascule en decubitus dorsal, la tete pendant en dehors du lit de 45° 
par rapport a I'horizontale (et toujours maintenue tournee sur le cote) 

Ce brusque changement de position peut induire un vertige 
positionnel qui s'accompagne d'un nystagmus vertico-rotatoire 
battant vers le sol (geotropique). Cette manoeuvre est essentielle au 
diagnostic de vertige positionnel paroxystique benin 

Hyperventilation 

Le patient doit realiser une hyperventilation d'environ 15 cycles 
d'inspiration-expiration profondes pendant 30 secondes 

L'apparition d'un nystagmus pendant et apres I'hyperventilation 
temoigne le plus souvent d'une lesion vestibulaire peripherique 
demyelinisante, notamment un schwannome vestibulaire 
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Chapitre 1 7. Nystagmus et autres instability oculaires 


Nystagmus vestibulaire central 

Un nystagmus vestibulaire central est secondaire a une 
lesion des voies vestibulo-oculomotrices et/ ou vestibu- 
locerebelleuses et s'accompagne le plus souvent d'autres 
signes neurologiques. II s'agit essentiellement d'un 
nystagmus a ressort (la seule exception etant le nys- 
tagmus a bascule). II n'est generalement pas inhibe par 
la fixation oculaire en raison d'une atteinte associee de 
la poursuite et de la fixation oculaire. II peut etre isole, 
sans trouble postural ou vertige, ou alors de maniere 
non congruente, realisant un syndrome vestibulaire 
dysharmonieux. II persiste dans le temps et est done tres 
frequemment source d'oscillopsies. II peut changer de 
direction en fonction de 1' orientation du regard et etre 
dysconjugue ou dissocie. En raison de l'organisation des 
voies vestibulo-oculaires, un nystagmus vestibulaire 
central pourra etre purement vertical ou torsionnel. 

Les nystagmus vestibulaires centraux peuvent revetir de 
multiples aspects. La comprehension du mecanisme phy- 
siopathologique et les implications etiologiques, topogra- 
phiques et pharmacologiques qui en decoulent, justifient 
a nos yeux de detailler certains d'entre eux. II s'agit des 
nystagmus verticaux, alternant periodique et a bascule. 

Nystagmus verticaux 

Les nystagmus centraux sont plus souvent verticaux 
qu'horizontaux. Cette frequence reflete les differences 
fondamentales a la fois anatomiques et pharmaco- 
logiques entre les systemes oculomoteurs centraux 
controlant des mouvements horizontaux et verticaux. 
Les mecanismes a l'origine des nystagmus verticaux 
sont detailles dans la figure 17.2 [2]. 


Nystagmus battant vers le bas 

Le nystagmus battant vers le bas ( downbeat nystagmus 
ou DBN) est l'un des nystagmus centraux les plus fre- 
quents. II est habituellement present dans le regard pri- 
maire, mais est plus facilement visible dans les regards 
lateraux, vers le bas ou en convergence. II diminue dans 
le regard vers le haut. II est frequemment accentue par 
l'hyperventilation. Le DBN est rapporte dans un cer- 
tain nombre d'affections neurologiques, le plus souvent 
associees a des lesions de la charniere cervico-occipitale, 
pouvant leser le cervelet vestibulaire [3]. II s'agit dans la 
majorite des cas de degenerescence spino-cerebelleuse 
ou de malformation de Chiari. Ailleurs, il peut etre la 
consequence d'une atteinte iatrogene, notamment chez 
les patients prenant du lithium. Les formes idiopa- 
thiques sont cependant les plus frequentes. 

Nystagmus battant vers le haut 

Le nystagmus battant vers le haut est relativement rare, 
lorsqu'il apparait en position primaire du regard ( pri- 
mary position upbeat nystagmus ou PPUN). Contrairement 
au DBN, le PPUN est accentue dans le regard vers le 
haut mais n'est pas modifie dans les regards lateraux. 
II peut egalement etre influence par les positions de la 
tete, et notamment etre supprime en decubitus dorsal 
(figure 17.3). II est rapporte essentiellement dans les 
lesions focales paramedianes pontiques ou bulbaires ou 
encore dans des affections metaboliques dont la plus fre- 
quente est le syndrome de Gayet- Wernicke. 

Un nystagmus battant vers le haut, uniquement pre- 
sent en position haute du regard, accompagne tres sou- 
vent une double ophtalmoplegie internucleaire. 


CERVELET 



0 Figure 17.2 Mecanismes des nystagmus verticaux. 

Au niveau central les voies vestibulo-oculaires verticales deviennent communes avec les voies de la poursuite verticale. Le faisceau longitu- 
dinal median permet le passage des voies des mouvements oculaires lents vers le haut et vers le bas , alors que le tractus tegmental ventral 
central issu des noyaux vestibulaires superieurs (complexe TTVC-NVS) represente une deuxieme voie de passage des mouvements oculaires 
vers le haut. II existe de ce fait un desequilibre fonctionnel entre ces deux voies qui tend a induire spontanement une phase lente vers le haut. 
Cette asymetrie est normalement controlee par les voies cerebelleuses issues du flocculus inhibant le TTVC-NVS. Le flocculus serait lui-meme 
sous le controle inhibiteur de voies issues de noyaux bulbaires (noyau de Roller et/ou groupe cellulaire du tractus paramedian) recevant des 
informations vestibulaires. Un nystagmus vertical serait toujours la resultante d'une atteinte du TTVC-NVS , so it battant vers le haut par 
hypoactivite resultant d'une lesion focale paramediane du TTVC-NVS (A) ou bulbaire (B), soit battant vers le bas par hyperactivite resultant 
d'un deficit bilateral d'inhibition du flocculus (C). 

Source : [2] 
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III. Systeme efferent oculomoteur et palpebral 



POSI T I O N CQU C HEE 
REGARD PRIMAIRE 



Haut 

jlO° 


0 Figure 17.3 Exemple de nystagmus vertical battant en haut 
d'origine centra le. 

Trace de la position oculaire verticale en fonction du temps, chez 
un sujet en position tete droite, puis en decubitus dorsal (cou- 
che). Le nystagmus n 'est pas influence par la position verticale du 
regard dans I'orbite mais s'annule en position couchee. 


Tableau 17.2 

Traitements medicamenteux utiles dans certains 
mouvements oculaires anormaux 


Mouvement 
oculaire anormal 

Traitement medicamenteux 

Nystagmus vertical 
battant en bas 

Clonazepam 1,5-3 mg/j en 3 prises 
4-aminopyridine 10-20 mg/j en 
2-3 prises 

Nystagmus vertical 
battant en haut 

Baclofene 1 5-30 mg/j en 3 prises 
4-aminopyridine 1 0-20 mg/j en 2-3 prises 

Nystagmus alternant 
periodique 

Baclofene 1 5-30 mg/j en 3 prises 
Memantine 

Nystagmus 

pendulaires 

Gabapentine jusqu'a 1200-2400 mg/j 
en 3 prises 

Memantine 20-60 mg/j en 2 ou 3 prises 

Nystagmus a bascule 

Baclofene 15-30 mg/j en 3 prises 

Clonazepam 

Gabapentine 

Oscillations 

saccadiques 

Agonistes GABA A 
Clonazepam 
Barbituriques 
Propanolol 

Myokimie de 
I'oblique superieur 

Carbamazepine 200-400 mg/j 
Phenyto'i'ne 250-400 mg/j 
Propanolol 
Gabapentine 

Nystagmus infantile 

Gabapentine jusqu'a 2400 mg/j en 
3 fois 

Memantine 20-40 mg/j 


Traitement des nystagmus verticaux a ressort 

Le clonazepam pour le DBN et la 4-aminopyridine 
sur les DBN et PPUN sont les traitements de choix 
de premiere intention des nystagmus verticaux 
(tableau 17.2) [4]. 


Nystagmus alternant periodique 

Le nystagmus alternant periodique ( periodic alterna- 
ting nystagmus ou PAN) est un nystagmus central rare, 
horizontal, present en position primaire du regard, qui 
change de sens environ toutes les 2 minutes. La periode 
d'inversion du nystagmus peut s'accompagner de 
quelques battements verticaux vers le bas. Le PAN est 
responsable d'oscillopsies sauf pendant la periode d'ar- 
ret transitoire du nystagmus. II est la consequence de 
lesions medianes basses du cervelet, impliquant le nodu- 
lus et l'uvula. En effet, cette partie du vermis cerebelleux 
est impliquee dans le controle inhibiteur GABAergique 
de la duree du nystagmus vestibulaire. Ce nystagmus 
est specifiquement attenue ou supprime par un agoniste 
GABAergique : le baclofene [5]. La memantine semble 
egalement etre efficace (voir tableau 17.2). Les atteintes 
cerebelleuses les plus communement responsables de ce 
nystagmus sont les atrophies cerebelleuses, la malfor- 
mation de Chiari, la sclerose en plaques et les tumeurs. 

Nystagmus a bascule 

Le nystagmus a bascule (see-saw nystagmus) est une 
forme rare de nystagmus central pendulaire, compose 
d'un cycle d'elevation et d'intorsion d'un oeil et de 
depression et d'extorsion synchrone de l'autre oeil; ce 
cycle est suivi d'un autre, inverse. II peut etre a ressort, 
la deuxieme partie du cycle etant alors composee d'une 
phase rapide. 

Bien que ce nystagmus soit range dans les nystagmus 
vestibulaires centraux, sa pathogenie est mal connue. 
Le plus souvent rencontre lors de volumineuses lesions 
suprasellaires, il a longtemps ete attribue a un deficit 
visuel par compression chiasmatique. Dans sa forme 
acquise, ce nystagmus a aussi ete decrit chez des patients 
presentant des lesions restreintes au mesencephale, en 
l'absence d'alteration de l'acuite visuelle, incluant le 
noyau inters titiel de Cajal. II est egalement decrit comme 
nystagmus congenital, souvent en association avec des 
anomalies de developpement chiasmatique. 

• Nystagmus des regards excentres 

Le nystagmus du regard excentre (gaze evoked nystagmus 
ou GEN) temoigne d'un deficit du systeme de main- 
tien du regard excentre, l'oeil derivant vers la position 
primaire et des phases rapides le ramenant en position 
excentree. II se manifeste done par un nystagmus bat- 
tant dans la direction du regard. Ce nystagmus est a 
differencier du nystagmus physiologique observe dans 
le regard lateral en position extreme. Un nystagmus du 
regard excentre a peu de valeur localisatrice, en dehors 
du fait qu'il est toujours lie a un processus pathologique 
ou toxique (antiepileptiques, psychotropes, alcool) 
impliquant le cervelet et ses connexions avec le tronc 
cerebral. Le cervelet median et inferieur parait plus 
implique dans la survenue de ce nystagmus [6]. Chez un 
patient presentant un nystagmus du regard excentre, le 
retour du regard vers le centre peut entrainer quelques 
secousses d'un nystagmus qui bat du cote oppose, 
appele nystagmus de rebond. 

• Nystagmus pertdulaires 

Un nystagmus pendulaire se manifeste par une oscil- 
lation oculaire reguliere des globes oculaires, consti- 
tue de phases lentes. II repond a trois mecanismes 
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Chapitre 1 7. Nystagmus et autres instability oculaires 


distincts principaux : la deprivation visuelle, la scle- 
rose en plaques (SEP) et le tremblement oculopalatin 
(TOP). Sauf dans le cas de la cecite, le nystagmus pen- 
dulaire est source d'une oscillopsie le plus souvent 
handicapante. 

Nystagmus pendulaire par deprivation visuelle 

Un nystagmus accompagne invariablement la cecite 
totale. II s'agit d'un nystagmus horizontal et vertical, 
changeant de direction en quelques secondes ou minutes 
et presentant une derive de la position de repos [7]. Si 
la perte visuelle est monoculaire, le nystagmus est plus 
evident du cote de l'oeil aveugle. II s'agit generalement 
d'un nystagmus pendulaire soit bidirectionnel a predo- 
minance verticale, soit horizontal ou vertical pur. Si la 
cecite est precoce, il entre dans la categorie des nystag- 
mus infantiles (voir plus loin). 

Chez l'enfant, tout nystagmus monoculaire acquis 
doit faire redouter une tumeur du nerf optique impo- 
sant une imagerie cerebrale. Le diagnostic differen- 
tiel du nystagmus monoculaire chez l'enfant est le 
spasmus nutans, constitue d'oscillations oculaires 
pendulaires disconjuguees ou monoculaires (ou dis- 
sociees), avec un dodelinement de la tete et parfois un 
torticolis. II s'agit d'une affection benigne apparais- 
sant dans la premiere annee de la vie et disparaissant 
spontanement vers l'age de 3 ou 4 ans. Cependant, 
la majorite des auteurs recommandent de realiser 
une IRM cerebrale en cas de spasmus nutans chez un 
jeune enfant. 

Nystagmus pendulaire de la sclerose en 
plaques (SEP) 

Le nystagmus pendulaire observe dans la SEP est rapide, 
aux alentours de 4 Hz, peu ample, le plus souvent conju- 
gue et horizontal (figure 17.4) [8]. II est souvent asso- 
cie a une ophtalmoplegie internucleaire bilaterale ou a 
une neuropathie optique. II est surtout observe dans les 
formes progressives de SEP et associe, dans ce cas, a des 
signes cerebelleux. 


II pourrait etre la consequence d'un delai du feed- 
back visuel dans un contexte de sequelles de neuro- 
pathie optique. Un delai des informations visuelles, 
qui servent normalement a stabiliser le systeme de 
fixation oculaire, engendrerait alors une oscillation 
pendulaire. II pourrait aussi etre la consequence d'un 
defaut de stabilisation de l'integrateur neuronal, en 
lien avec des lesions tegmentales pontiques, souvent 
associees. II est probable que plusieurs mecanismes 
soient intriques dans l'apparition du nystagmus pen- 
dulaire ; par exemple la neuropathie optique pourrait 
favoriser l'emergence du nystagmus chez un patient 
dont l'integrateur est deja instable mais jusque-la 
controle par les afferences visuelles. 

Nystagmus pendulaire du tremblement 
oculopalatin (TOP) 

Le nystagmus pendulaire peut aussi etre observe 
suite a une lesion focale du tronc cerebral ou, le plus 
souvent, un accident vasculaire cerebral du tronc 
cerebral, dans le cadre du syndrome du TOP (ancien- 
nement myoclonies oculopalatines). Le nystagmus 
pendulaire du TOP s'associe a un tremblement syn- 
chrone du voile du palais et parfois de la musculature 
orofaciale. Le nystagmus pendulaire du TOP est de 
faible frequence (1 a 2 Hz), de grande amplitude et 
est assez irregulier (voir figure 17.4) [7]. Le TOP se 
manifeste plusieurs semaines, mois ou meme annees 
apres la lesion, qui est le plus couramment hemorra- 
gique et implique le tegmentum pontin. Le diagnostic 
est confirme par l'apparition d'un hypersignal T2 en 
IRM au niveau de la partie basse du bulbe. Le meca- 
nisme de declenchement du TOP est detaille dans la 
figure 17.5. 

Traitement du nystagmus pendulaire 

Le gabapentine et la memantine restent le traitement de 
choix et de premiere intention pour les nystagmus pen- 
dulaires de la SEP (voir tableau 17.2) [4]. Leur efficacite 
reste a demontrer dans le nystagmus du TOP. 


NYSTAGMUS PENDULAIRE 

TOP SEP 



HORIZONTAL VERTICAL TORSIONNEL 

0 Figure 17.4 Enregistrement tridimensionnel du nystagmus pendulaire chez un patient presentant un TOP ou une SEP. 

Le nystagmus du TOP est de faible frequence , irregulier et de grande amplitude. Le nystagmus de la SEP est de forme sinusoid ale tres regu- 
\iere, de faible amplitude et de haute frequence. 
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III. Systeme efferent oculomoteur et palpebral 


TRIANGLE DE GUILLAIN-MOLLARET 


Noyau rouge 




0 Figure 17.5 Le TOP se developpe dans les suites d'une lesion impliquant le triangle de Cuillain et Mollaret. 

Ce triangle part du noyau dentele controlateral, est vehicule par le pedoncule cerebelleux superieur puis le tractus tegmental central vers 
Tolive inferieure controlaterale. Une lesion focale (le plus souvent un accident vasculaire cerebral) de ce triangle , notamment au niveau du 
tractus tegmental central de niveau pontique (IRM a jO et 3 mois), induit une desafferentation de I'olive inferieure ; qui subit une hypertrophie 
de denervation visible sur Timagerie IRM de niveau bulbaire uniquement a 3 mois. Ces modifications de I'olive inferieure seraient a I'origine 
d'une desinhibition d'un pacemaker interne responsable des myoclonies oculaires ou palatines. 


• Autres nystagmus acquis 

Nystagmus retractorius 

Le nystagmus retractorius se caracterise par des 
secousses oculaires en adduction avec retraction des 
globes. Volontiers declenche par les tentatives de 
convergence, il s'observe dans le cadre d'un syndrome 
pretectal, avec une ophtalmoplegie verticale et il 
releve d'une lesion pedonculaire. Sa physiopathologie 
est mal connue et les hypotheses sont divergentes : 
desordre saccadique avec declenchement asynchrone 
de saccades en adduction ou implication du systeme 
de vergence. 

Nystagmus de I'ophtalmoplegie internucleaire 

Dans I'ophtalmoplegie internucleaire (OIN), la paresie 
de l'adduction s'accompagne d'un nystagmus mono- 
culaire controlateral de l'oeil abducteur. Le nystagmus 
monoculaire de l'oeil abducteur peut etre le signe clinique 
le plus evident. Si la paralysie d'adduction manque au 
tableau clinique, il faut rechercher un ralentissement 


des saccades en adduction qui a la meme valeur. Le nys- 
tagmus de l'oeil abducteur est en general attribue a des 
phenomenes d' adaptation au deficit oculomoteur : le 
systeme nerveux augmenterait 1' innervation du muscle 
droit interne de l'oeil adducteur pour tenter de compen- 
ser le deficit (loi de Hering). 

• Nystagmus congenitaux 

Deux types de nystagmus non acquis sont etudies 
ici : le nystagmus infantile ( infantile nystagmus syn- 
drome ou INS, anciennement nystagmus congenital 
essentiel) et le nystagmus de mal developpement 
de la fusion (fusional maldevelopment nystagmus syn- 
drome ou FMNS, anciennement nystagmus latent/ 
manifeste latent). Ces nystagmus, s'ils ne sont pas 
connus a la naissance, peuvent poser un probleme 
de diagnostic differentiel avec les nystagmus acquis 
pathologiques. Cependant, ils ne sont habituellement 
pas accompagnes d'oscillopsie, contrairement aux 
nystagmus acquis. 
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Chapitre 1 7. Nystagmus et autres instability oculaires 


Nystagmus infantile 

Le nystagmus infantile est defini par des oscillations 
oculaires presentes ou apparaissant precocement, 
le plus souvent dans les 3 premiers mois de vie. II 
est souvent hereditaire et dans une meme famille la 
forme du nystagmus est comparable. II peut etre asso- 
cie a un trouble des fonctions visuelles, notamment 
dans le cadre de l'albinisme. II s'agit la plupart du 
temps d'un nystagmus conjugue, de direction hori- 
zontal. II est caracterise par une position nulle, ou le 
nystagmus est tres faible ou aboli, ce qui peut induire 
des positions anormales de la tete. II est egalement 
souvent inhibe par la convergence et augmente par 
les efforts de fixation visuelle. II est de forme tres 
variable, le plus souvent a ressort ou pendulaire ; il 
peut aussi prendre la forme d'un nystagmus alter- 
nant periodique ou d'un nystagmus a bascule, en 
association avec des anomalies de developpement 
chiasmatique. La phase lente du nystagmus a ressort 
est habituellement de croissance exponentielle, ce 
qui permet de le differencier d'un nystagmus acquis 
(figure 17.6). 

Nystagmus de mal developpement de la fusion 

Le nystagmus de mal developpement de la fusion 
(FMNS ou nystagmus latent) est defini par un nystag- 
mus horizontal a ressort qui apparait quand un oeil est 
occlus, battant du cote de l'oeil non occlus (figure 17.7). 
II peut etre uni- ou bilateral et son amplitude est gene- 
ralement plus marquee sur un oeil ; il existe souvent un 
nystagmus plus discret en vision binoculaire, temoi- 
gnant d'une forme manifeste latente. Le FMNS est tou- 
jours associe a un strabisme et parfois a une amblyopie. 
L'oeil occlus peut presenter une deviation vers le haut, 
realisant le syndrome de divergence verticale dissociee. 
Il est generalement asymptomatique et s'accompagne 
d'une diminution tres specifique de la reponse lors 
d'une stimulation visuelle de poursuite ou optocine- 
tique temporonasale. 



0 Figure 17.6 Exemple de nystagmus infantile. 

L'enregistrement de la position oculaire horizontale en fonction 
du temps est obtenu par le biais d’une camera video-nystagmo- 
graphique (VNG). On remarque sur cet enregistrement un mou- 
vement oculaire anormal constitue de phases lentes, realisant une 
forme pendulaire , de grande amplitude et irreguliere. Les phases 
lentes ont une courbure de croissance exponentielle (fleches 
pleines). L’arret intermittent du nystagmus (fleches blanches) 
autorise des periodes de fixation oculaire et de vision. 



0 Figure 17.7 Nystagmus latent. 

II s'agit d'un nystagmus horizontal n'apparaissant qu'a /'occlusion 
d'un oeil [ et battant du cote de l'oeil occlus. II peut etre uni- ou bila- 
teral et son amplitude est generalement plus marquee sur un oeil. 

Mouvements oculaires 
anormaux non nystagmiques 

• Myokimie de I'oblique superieur 

La myokimie de I'oblique superieur est un trouble ocu- 
lomoteur rare caracterise par un tremblement paroxys- 
tique d'un oeil se manifestant par des oscillopsies 
monoculaires ou une diplopie transitoire. Le mouve- 
ment anormal de l'oeil est lie a une contraction intermit- 
tente du muscle oblique superieur. Il est secondaire a 
des phenomenes d'hyperexcitabilite neurogene du nerf 
trochleaire, le plus souvent dus a un conflit vasculoner- 
veux du nerf trochleaire [9]. La myokimie de I'oblique 
superieur repond a des traitements anti-epileptiques 
(voir tableau 17.2). 

• Intrusions ou oscillations saccadiques 

Contrairement aux nystagmus, dont l'evenement ini- 
tiateur est un mouvement oculaire lent, les intrusions 
saccadiques sont initiees par une phase rapide et ne 
comportent aucune phase lente. Elies sont en lien avec 
un deficit des systemes de fixation controlant l'initiation 
de saccades. On distingue trois types principaux d'in- 
trusions saccadiques : les ondes carrees, les oscillations 
macrosaccadiques et les oscillations saccadiques (flutter, 
opsoclonus; figure 17.8) [1]. 

Les ondes carrees sont facilement visibles a l'oeil nu, a 
l'examen du fond d'oeil, et sont amplifiees par la pour- 
suite oculaire. Elies sont tres frequentes chez la personne 
agee, mais surviennent egalement dans les pathologies 
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III. Systeme efferent oculomoteur et palpebral 


• Ondes carrees 


• Oscillations macrosaccadiques 



Flutter-opsoclonus 


0 Figure 17.8 Aspect des intrusions et oscillations saccadiques 
lors d'un enregistrement oculomoteur. 

Les ondes carrees sont de petites saccades (moins de 5°) hori- 
zontales de va-et-vient separees par un delai de 200 msec. 
Les oscillations macrosaccadiques sont des oscillations de I'oeil 
autour d'un point de fixation , correspondant a une forme severe 
de dysmetrie saccadique. L'intervalle entre chaque saccade est 
01/55/ de 200 msec. Les oscillations saccadiques se manifestent 
par des bouffees de saccades sans intervalle intersaccadique. 
Quand les saccades sont purement horizontaies, on parle de flut- 
ter ; I'opsoclonus correspondant aux formes multidirectionnelles. 
La frequence des oscillations est de 10a 15 cycles par secondes. 


cerebelleuses, comme l'ataxie de Friedreich et dans les 
atteintes frontostriatales comme la paralysie supranu- 
cleaire progressive. 

Les oscillations macrosaccadiques surviennent essen- 
tiellement dans le cas de lesions cerebelleuses touchant 
le noyau fastigial ou ses efferences. 

Quand les oscillations saccadiques sont purement 
horizontaies, il s'agit d'un flutter oculaire; lorsque ces 
oscillations se produisent dans toutes les directions, il 
s'agit d'un opsoclonus. Elies surviennent de maniere 
intermittente et sont induites par des changements 
d'orientation de I'oeil le plus souvent. Les causes les plus 
frequentes en sont les encephalites post-infectieuses, les 


syndromes paraneoplasiques, notamment le neuroblas- 
tome chez l'enfant, et le cancer du sein et du poumon 
chez l'adulte, les processus toxiques ou metaboliques. 
Ces oscillations peuvent etre physiologiques chez cer- 
taines personnes, favorisees par le clignement oculaire, 
la convergence : elles prennent le nom de flutter ou de 
nystagmus volontaire. Le flutter /opsoclonus pourrait 
etre lie a une perte du controle cerebelleux soit sur les 
neurones omnipause, soit sur le microcircuit activa- 
teur et inhibiteur des neurones a bouffee [10]. Elles 
peuvent repondre a un traitement medicamenteux (voir 
tableau 17.2). 
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Chapitre 1 8 

Troubles oculomoteurs 
anorganiques 

L. Abouaf 


Les troubles oculomoteurs anorganiques (ou troubles 
« f onctionnels », « psychogenes », « troubles conversifs 
somatoformes », « conversion hysterique») font refe- 
rence a des symptomes non expliques par une atteinte 
lesionnelle et sont moins frequents que les troubles de 
l'acuite ou du champ visuel anorganiques [1]. 

La difficulty est de reconnaitre ces pathologies tout 
en eliminant les diagnostics differentiels organiques 
(notamment les paralysies supranucleaires) pour eviter 
au patient des examens invasifs et inutiles. II s'agit d'un 
diagnostic positif et le clinicien doit reussir a mettre en 
evidence les dissociations ou la reversibility des signes. 
L'annonce du diagnostic doit ensuite etre faite avec pre- 
caution, car il est souvent mal accepte par le patient. De 
ce fait, la prise en charge therapeutique est souvent dif- 
ficile et repose essentiellement sur une reassurance, un 
soutien psychologique et des moyens symptomatiques. 
Les troubles presents chez les patients presentant une 
pathologie psychiatrique evidente connue sont exclus 
de cet expose ainsi que les effets secondaires des medi- 
caments psychotropes. 

Principales manifestations 

cliniques 

• Spasme de convergence ou spasme 
d'accommodation (spasm of the near reflex) 

C'est de loin la plus frequente des pathologies anorga- 
niques oculomotrices [2]. Le patient peut decrire l'associa- 
tion d'une diplopie, d'une vision floue, de cephalees, de 
douleurs oculaires et meme de sensations vertigineuses. 

II s'agit d'une convergence binoculaire excessive et 
prolongee, accompagnee des deux autres signes de la 
triade : accommodation et myosis. Le degre de conver- 
gence est variable et peut n'etre qu'intermittent. 

Examen 

Le diagnostic positif, doit s'attacher a retrouver les 
signes de la triade accommodation-convergence- 
myosis (encadre 18.1). Le patient est en esotropie uni- ou 
bilaterale. L'examen retrouve une pseudo-limitation de 
l'abduction dans l'etude des versions horizontales. Cette 


Spasme de convergence 

Le spasme de convergence associe : un exces de conver- 
gence mimant une paralysie de l'abduction + une myopie 
accommodative variable + un myosis. 

L'examen des ductions, les reflexes oculocephaliques et 
optocinetiques retrouvent une motilite normale. Les dia- 
gnostics differentiels principaux a evoquer sont la myasthe- 
nie et la paralysie bilaterale du VI (ou il n'y a pas de myosis). 


pseudo-limitation est uni- ou bilaterale, fluctuante et 
peut etre levee lors de 1' occlusion d'un oeil, de la stimu- 
lation des reflexes oculocephaliques ou optocinetiques. 
Le degre d'accommodation est variable et entraine une 
myopisation pouvant atteindre 8 a 10 dioptries. C'est 
pourquoi devant une paralysie de l'abduction associee a 
une baisse d'acuite visuelle, il faut rechercher une myo- 
pie accommodative facilement depistee par un examen 
sans, puis avec colly re cycloplegique. 

Mais le signe le plus efficace pour depister un 
spasme de convergence est la presence de la troisieme 
composante de la triade : le myosis. En effet ce signe 
est constant dans l'oeil en spasme, car il est obligatoi- 
rement associe a une convergence excessive. La dilata- 
tion pupillaire, voire une reversibility totale du myosis 
a la levee du spasme par l'occlusion de l'autre oeil, 
est quasiment pathognomonique. Si le myosis n'est 
pas remarque, le doute avec une paralysie du VI peut 
persister. 

Diagnostic differentiel 

Le principal diagnostic differentiel du spasme de 
convergence est la paralysie unilateral ou bilaterale du 
nerf abducens (VI). Certaines pathologies organiques 
peuvent mimer des spasmes de convergence, comme 
une myasthenic par exemple mais il n'y a alors pas de 
myosis [2]. Par contre un spasme de convergence peut 
exceptionnellement etre associe a diverses pathologies 
organiques [3]. 

Les autres diagnostics differentiels concernent : 

• les cas de paralysie supranucleaire horizontale, dans 
laquelle les patients utilisent la convergence pour mobi- 
liser l'oeil adducteur dans le champ visuel limite ; 
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III. Systeme efferent oculomoteur et palpebral 


• l'insuffisance de divergence pouvant etre due a une 
paralysie bilaterale de l'abduction, dans laquelle la 
diplopie est uniquement presente de loin et disparait en 
vision de pres ; 

• La neuromyotonie oculaire du droit medial. II s'agit 
d'un mauvais relachement du droit medial, qui apparait 
apres un mouvement d'adduction. II s'agit d'une affec- 
tion exceptionnelle chez des patients qui ont le plus sou- 
vent ete traites par radiotherapie pour une tumeur de la 
base du crane. 

Traitement symptomatique du spasme de 
convergence 

L'essentiel du traitement repose sur la levee de l'ac- 
commodation. Plusieurs traitements ont ete essayes et 
peuvent etre utilises, en association si besoin : 

• traitement « optique » : collyres cyclop legiques (+ port 
de correction optique de pres), occlusion unilateral 
temporaire, verres a secteur opaque du tiers interne ; 

• traitement de soutien psychologique : collyre placebo, 
traitement anxiolytique, psychotherapie, entretien 
sous-amytal (serum de verite) ; 

• traitement « chirurgical » a reserver dans de rares 
indications : toxine botulique dans les droits mediaux. II 
est par contre formellement contre-indique de traiter un 
spasme de convergence avec une chirurgie de type stra- 
bisme en raison de la reversibilite des symptomes [1, 2]. 

• Paralysie de convergence 

Les patients consultent pour des difficultes a la lecture 
en relation avec une faiblesse d' accommodation, sou- 
vent due a un manque d'interet. Cependant, ils sont tout 
a fait aptes a converger et a lire l'heure sur leur montre 
au poignet si on le leur demande par surprise [4]. 

II existe des causes neurologiques de paralysie de 
convergence mais elle est alors associee a d'autres 
troubles oculomoteurs, comme dans le syndrome 
mesencephalique dorsal (syndrome de Parinaud) par 
exemple (voir chapitre 16) [5]. 

• Flutter volontaire 

Le flutter (ou nystagmus) volontaire est compose d'os- 
cillations saccadiques horizontales de haute frequence 
et d'amplitude variable [6], d'une duree courte (maxi- 
mum 25 secondes). II est le plus souvent physiologique, 
declenche de maniere volontaire. Le probleme est consti- 
tue par les patients consultant pour une oscillopsie ou 
une baisse d'acuite visuelle en lien avec ce nystagmus 
dont ils ne commandent pas consciemment la surve- 
nue. Dans ce cas, il peut faire redouter un flutter ou un 
opsoclonus organique [7]. L'examen doit rechercher un 
tremblement des paupieres avec une expression faciale 
crispee et un retrecissement des fentes palpebrales, avec 
une tendance a converger. En effet, le flutter volontaire 
semble en partie etre produit par la stimulation du 
reflexe de convergence. Contrairement au flutter ou 
opsoclonus organique, l'examen neurologique est par 
ailleurs normal. 


• Paralysie du regard 

Les patients se plaignent de ne plus pouvoir bouger 
leurs yeux, le plus souvent dans le sens horizontal. En 
effet, ils n'effectuent aucun mouvement volontaire lors 
de l'etude des saccades ou de la poursuite. Cependant, 
s'ils sont observes a tr avers un miroir sans tain, on peut 
apercevoir des mouvements saccadiques et de pour- 
suite parfaitement normaux. L'induction possible d'un 
nystagmus optocinetique clinique ou lors d'un enregis- 
trement confirme la presence de mouvements lents et 
rapides et permet d'eliminer une origine organique [4]. 

Les diagnostics differentiels sont les syndromes 
nucleaires du noyau abducens, les syndromes supranu- 
cleaires ou les apraxies oculomo trices (voir chapitre 16). 

• Deviation du regard vers le bas 

Dans le cas de troubles de conscience anorganiques, 
certains patients presenters une deviation des yeux vers 
le bas, lorsque l'examinateur teste le reflexe vestibulo- 
oculaire ; comme si le patient evitait le regard du mede- 
cin. Or ce test devrait provoquer soit l'absence de tout 
mouvement oculaire (dans le cas d'un coma profond), 
soit des mouvements horizontaux correspondant au 
reflexe vestibulo-oculaire normal. 


Conclusion 

Le spasme de convergence est la forme la plus frequente 
de troubles oculomoteurs anorganiques. Leur diagnos- 
tic est toujours un diagnostic positif, dont le principal 
element est de mettre en evidence la reversibilite ou 1' in- 
coherence du deficit. Les mecanismes sous-jacents aux 
pathologies anorganiques sont complexes. Le diagnostic 
doit etre clairement etabli avec le patient et la prise en 
charge repose a la fois sur une explication du trouble qui 
vise a rassurer le patient, et sur differentes approches a 
adapter au cas par cas pour lever le deficit. 

Pour une revue plus approfondie du sujet, le lecteur 
est invite a se referer a l'article Troubles moteurs oculaires 
non organiques de l'EMC [8]. 
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Chapitre 19 


Pupille 

Substrat anatomique 
du fonctionnement pupil la ire 

D. Milea 


La pupille a pour principale fonction de reguler de maniere 
tres rapide le flux de photons vers la retine, en la prote- 
geant contre un exces brusque d'exposition lumineuse [1]. 
La pupille a aussi une fonction optique, car son diametre 
influence la profondeur de la mise au points suivant la 
lumiere entrante. Le reflexe pupillaire a la lumiere (reflexe 
photomoteur) est assure par la mise en jeu d'une voie affe- 
rente et d'une voie efferente, cette demiere etant assuree par 
un contingent nerveux parasympathique (constricteur de la 
pupille) et sympathique (dilatateur de la pupille). La voie 
afferente du reflexe pupillaire nait dans la retine, raison pour 
laquelle son etude est utile pour evaluer l'integrite des voies 
visuelles afferentes. Cependant, des avancees relativement 
recentes ont montre que des populations differentes de pho- 
torecepteurs sont mises en jeu pour la perception lumineuse 
(cones et batonnets) et pour la reponse pupillaire a la lumiere 
(cellules ganglionnaires exprimant la melanopsine). Les cel- 
lules a melanopsine ont une situation et une fonction tres 
differentes des photorecepteurs classiques (cones et baton- 
nets) : elles sont peu nombreuses (quelques milliers seu- 
lement par oeil), etant localisees dans la retine interne, au 
sein de la couche des cellules retiniennes ganglionnaires. 
Les cellules a melanopsine repondent specifiquement, et 
de maniere tonique, aux stimulations par les courtes lon- 
gueurs d'onde (lumiere bleue, a un pic de 470 nm), et elles 
ont un role essentiellement non visuel [2]. En effet, leurs 
fibres efferentes se dirigent vers : 

• les centres mesencephaliques responsables du reflexe 
pupillaire ; 

• l'horloge biologique centrale, le noyau suprachiasma- 
tique, dans la region hypothalamique. 

Ce dernier a des connexions avec la glande pineale, lieu 
de secretion de la melatonine, qui est impliquee dans la 
rythmicite des cycles veille/ sommeil. Les cellules a mela- 
nopsine ont un role essentiel dans la synchronisation des 
rythmes circadiens internes a la lumiere ambiante. Elles 
ont aussi un role capital dans le fonctionnement pupillaire : 
ainsi, a faible intensity lumineuse, la reponse pupillaire est 
essentiellement assuree par la reponse des batonnets et 
cones, alors qu'a forte intensity lumineuse (lumiere diume), 
elle est principalement mediee par les cellules a melanop- 
sine. Pour cette raison, le reflexe pupillaire est bien pre- 
serve en cas d'atteinte preferentielle des photorecepteurs 
classiques, sans atteinte des cellules a melanopsine (en cas 


de retinopathie pigmentaire, par exemple). A l'inverse, 
une neuropathie optique affectant la couche des cellules 
ganglionnaires (nevrite optique, glaucome, etc.), entraine 
une alteration du reflexe photomoteur (diminution de 
l'amplitude de contraction pupillaire). Une exception, 
imparfaitement expliquee, a cette regie est rencontree dans 
les neuropathies optiques hereditaires, dans lesquelles il 
existe une resistance a la neurodegenerescence des cellules 
a melanopsine, expliquant la relative conservation des 
reflexes photomoteurs, malgre une acuite visuelle basse et 
une atrophie des cellules ganglionnaires classiques. 

Les voies pupillaires afferentes qui naissent dans la 
retine sont contenues dans le nerf optique, le chiasma, les 
bandelettes optiques, pour faire synapse dans le noyau 
olivaire pretectal (figure 19.1). Le noyau olivaire pretectal 
represente le centre pupillaire chez l'homme. Une deu- 
xieme decussation s'opere ensuite, par des fibres qui ont 
des projections a la fois ipsila ter ales et controla ter ales, 
vers des noyaux effecteurs. Pour cette raison, l'eclairage 
d'un oeil entraine une contraction pupillaire bilaterale, 
symetrique, qui est due a la double decussation des voies 
afferentes pupillaires. Cela explique pourquoi une cecite 
monoculaire n'entraine pas d'anisocorie chez l'homme, 
en cas d'integrite du reflexe consensuel. A l'inverse, une 
asymetrie de conduction entre les deux nerfs optiques 
(neuropathie optique unilateral), entraine un deficit 
pupillaire afferent relatif (DPAR) du cote atteint. Compte 
tenu du pourcentage non equilibre de la decussation 
chiasmatique, une atteinte retrochiasmatique des bande- 
lettes (provoquant une hemianopsie laterale homonyme) 
peut s'associer a un DPAR du cote controlateral (atteinte 
des fibres nasales qui decussent en plus grande propor- 
tion que les fibres temporales, ipsilaterales). 

Chez l'homme, une anisocorie indique l'existence 
d'un dysfonctionnement des voies efferentes. Les voies 
pupillaires efferentes parasympathiques naissent 
dans le tronc cerebral (noyau d'Edinger-Westfall) et 
empruntent le trajet du nerf oculomoteur (III) pour faire 
synapse dans l'orbite au niveau du ganglion ciliaire. Les 
fibres post-ganglionnaires (nerfs ciliaires courts poste- 
rieurs) se dirigent vers le muscle ciliaire (90 %) et vers 
les fibres du sphincter (constricteur) de la pupille. Les 
voies sympathiques, dilatatrices de la pupille, sont plus 
longues, etant constitutes de trois neurones (figure 19.2). 
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0 Figure 19.1 Reflexe photomoteur. 

Voie afferente (en bleu) : la lumiere penetre dans I'oeil (fleche) et stimule les pho- 
torecepteurs retiniens, puis I'influx est vehicule par les cellules ganglionnaires; les 
fibres pupillomotrices suivent ensuite la voie afferente pour aboutir au noyau pre- 
tectal (NP) ou elles font relais; le deuxieme neurone (direct et croise) aboutit au 
noyau d'Edinger-Westphal (EW). La voie efferente parasympathique (en rouge), 
qui comprend deux neurones, suit le trajet du III et se termine au niveau du sphinc- 
ter de I'iris. Ill : moteur oculaire com mu n; BO : bandelette optique; CGL : corps 
genouille lateral; CHI : chiasma; CS : colliculus superieur; CP : commissure poste- 
rieure; CC : ganglion cilia ire; NCC : nerf ciliaire court; NO : nerf optique. 

Source : Glaser )S, 1 990. Avec la permission de \B Lippincott. 



0 Figure 19.2 Voie pupillaire efferente sympathique. 

Voie sympathique a trois neurones (en vert). ASC : artere sous-claviere; CE : carotide externe; Cl : carotide interne; CCS : ganglion cervical 
superieur; m de Muller : muscle de Muller; n ciliaire long : nerf ciliaire long; V : nerf trijumeau. 

Source : Glaser jS, 1 990. Avec la permission de \B Lippincott. 
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Apres naissance dans l'hypothalamus, les fibres sympa- 
thiques, contenues dans le tronc cerebral, font ensuite un 
relais dans la moelle (C8-D2). Le deuxieme neurone, pre- 
ganglionnaire, quitte la moelle pour surplomber l'apex 
pulmonaire et faire relais dans le ganglion cervical supe- 
rieur. Le troisieme neurone (postganglionnaire) longe 
la carotide, puis entre dans le sinus caverneux, avant 
d'entrer dans l'orbite pour faire synapse dans les fibres 
sympathiques dilatatrices de la pupille. Une lesion de 
la voie efferente sympathique entraine un syndrome de 


Pathologie pupillaire 

C. Vignal-Clermont, M. Jacob-Lebas 


Examen des pupilles 

II note la taille et la forme des pupilles dans l'obscurite 
et a la lumiere. 

S'il existe une difference de taille entre les deux 
pupilles, la pupille anormale est la moins variable dans 
les differentes conditions d' eclair age. Ainsi, une ani- 
socorie se majorant a l'obscurite est en faveur d'un myo- 
sis pathologique, une anisocorie se majorant a la lumiere 
est en faveur d'une mydriase anormale. 

On teste la reactivite de chaque pupille a la lumiere. 
On recherche ensuite dans l'obscurite la presence d'un 
deficit pupillaire afferent relatif (DPAR) ou signe de 
Marcus Gunn (figure 19.3). Jusque-la, l'examen est prati- 
que sur un patient regardant au loin. 

Si la reactivite a la lumiere n'est pas bonne, on teste 
si cette pupille reagit mieux lors du reflexe d'accomo- 
dation-convergence, en faisant regarder le patient alter- 
nativement de loin, puis de pres de maniere soutenue. 
En cas de cecite complete d'un oeil, la pupille ne pre- 
sente aucune reaction a la lumiere, mais il n'existe pas 
d'anisocorie. 

Enfin, l'examen a la lampe a fente recherche des ano- 
malies associees de l'iris ou du sphincter ou la presence 
d'une pathologie oculaire (uveite, glaucome aigu, etc.). 

L'interrogatoire s'attache a rechercher des signes asso- 
cies oculaires, neurologiques et generaux. 

L'anisocorie physiologique concerne 20 % de la 
population. Elle ne depasse pas 1 mm et est identique 
a l'obscurite et a la lumiere. En cas de doute, la nor- 
mality des tests aux collyres ecarte un syndrome de 
Claude-Bernard-Horner. 


Pupilles pathologiques 

• Anomalies pupillaires permanentes 
unilaterales 

Mydriase 
Pupille d'Adie 

II s'agit d'une atteinte parasympathique peripherique, 
interessant le ganglion ciliaire et/ou les nerfs ciliaires 


Claude-Bernard-Horner, associant un myosis, un ptosis 
(atteinte du contingent sympathique des muscles pal- 
pebraux, muscle de Muller) et, parfois, une anhydrose. 
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courts. A la phase aigue, on observe une mydriase non 
reactive a la lumiere ou a l'accommodation-convergence, 
et une cyclop legie avec gene en vision de pres. Apres 
quelques jours, la pupille denervee presente des signes 
d'hypersensibilite aux agents myotiques faiblement 
concentres : c'est le principe du test a la pilocarpine 
diluee (encadre 19.1). A distance, l'accommodation recu- 
pere dans 80 % des cas environ, tandis que la pupille 
reste souvent irreguliere, avec une mauvaise reaction a 
la lumiere faite de contractions parcellaires du sphinc- 
ter : on parle de mouvements vermiformes. Par un phe- 
nomene de reinnervation aberrante, l'accommodation 
declenche un myosis lent mais excessif et prolonge du 
cote pathologique, meme lorsque la convergence cesse. 
La decontraction pupillaire sera egalement lente : on 
parle de pupille tonique (figure 19.4). En cas d'Adie tres 
ancien, la reinnervation aberrante peut prendre le des- 
sus et la pupille initialement en mydriase a l'etat basal 
passe en myosis, mais reste moins reactive a la lumiere 
que lors des efforts de convergence; on parle d'Adie 
vieilli. 

Les causes de pupille d'Adie sont multiples. Parmi 
les etiologies d'atteinte unilateral, on trouve les trau- 
matismes, la chirurgie oculaire, la photocoagulation 
panretinienne, la trabeculoplastie au laser argon, la 
cryotherapie, la migraine et, exceptionnellement, les 
tumeurs et la chirurgie orbitaire ; de nombreuses infec- 
tions ont ete incriminees, ainsi que certaines maladies 
generates comme le diabete sucre. Le plus souvent 
cependant, cette affection survient de maniere idiopa- 
thique chez la femme entre 20 et 40 ans. L'association a 
une areflexie tendineuse est appelee syndrome d'Adie 
( Holmes-Adie syndrome dans la litterature anglophone) 
et ne necessite en general pas d'investigation comple- 
mentaire. Lorsque l'anomalie pupillaire s'accompagne 
d'autres signes neurologiques, la recherche de la maladie 
causale est necessaire. En dehors de tout contexte neu- 
rologique connu, on peut proposer de verifier : la nor- 
mality des pouls temporaux et, au niveau biologique, la 
vitesse de sedimentation (VS), la serologie syphilitique 
et la glycemie. 

Mydriase dans une paralysie du III 

La mydriase est areactive a la lumiere. Mais c'est surtout 
l'association a une diplopie, un deficit oculomoteur ou 
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# (# 

0 Figure 19.3 Deficit pupiiiaire afferent relatif (DPAR). Exemple d'une atteinte du nerf optique gauche. 

En haut : etat des deux pupilles a I'obscurite le patient regardant au loin. Les deux pupilles sont de taille egale, et dilatees. 

Puis ; eclairement de la pupille droite saine : les deux pupilles se contractent. 

Puis, eclairement de la pupille gauche pathologique : les deux pupilles se dilatent, du fait de la mauvaise transmission de /'information lumi- 
neuse a trovers ce nerf optique pathologique au noyau pretectal du tronc cerebral; la reponse pupiiiaire est alors bilaterale et symetrique. 

La presence de ce signe oriente vers une pathologie du nerf optique unilateral, ou bilaterale asymetrique, ou bien la pathologie d'une 
bandelette optique controlaterale. Les anomalies retiniennes massives peuvent etre responsables de faux positifs, mais sont en general bien 
identifies au fond d'oeil (decollement de retine, occlusion de I'artere centrale de la retine). 

Source : EMC. 
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Chapitre 1 9. Pupille 


a un ptosis qui, devant une mydriase areactive, oriente 
vers une atteinte du III. 

Dans les espaces arachnoi’diens, les fibres a destinee 
pupillaire sont en peripherie du nerf, particulierement 
vulnerables en cas de compression. Ainsi, en cas de 
compression par un anevrisme termino-carotidien, la 
pupille est atteinte dans 85 a 95 % des cas [1]. Cependant, 
seul le tableau de paralysie du III complete extrinseque 
(paralysie complete de tous les muscles innerves par 
le III), associee a une epargne de la motricite pupil- 
laire, rend l'anevrisme termino-carotidien improbable. 
Inversement, 1' atteinte ischemique microvasculaire 
du III est responsable d'une mydriase dans 14 a 38 % 
des cas [2] ; l'anisocorie est en generale comprise entre 
0,5 et 1 mm [2]. 

Mydriase pharmacologique 
(voir plus loin encadre 19.2) 

L' instillation d' agents sympathomimetiques ou 
parasympatholytiques (atropiniques) induit une 
mydriase. Seuls les agents atropiniques induisent une 
absence de reaction a la lumiere. II peut s'agir de mani- 
pulation de collyres, de comprimes ou encore de patch 
cutanes. Enfin, les aerosols utilises en bronchodilata- 
teurs peuvent, si le masque n'est pas etanche au niveau 
du nez, etre vaporises vers les yeux ; ils sont une cause 
classique de mydriase unilateral ou bilaterale. 



0 Figure 19.4 Pupille d'Adie gauche. 

Examen a la lumiere (en haut), dans le noir (milieu). Apres instil- 
lation de pilocarpine diluee dans les deux yeux (bas), on observe 
une inversion de l'anisocorie. 


La mydriase pharmacologique parasympatolytique 
reste inchangee apres instillation de pilocarpine diluee 
ou a pleine dose (1 ou 2 %). 

Lesions de l iris 

La mydriase fait partie des tableaux d'ischemie du 
segment anterieur, de contusion de l’iris, ou encore de 
glaucome aigu par fermeture de Tangle. La mydriase 
reste inchangee apres instillation de pilocarpine 2 %. 

Myosis : le syndrome 
de Claude-Bernard-Horner 

Toute atteinte du sympathique le long de son trajet est a 
Torigine d'un syndrome de Claude-Bernard-Horner ou 
CBH ( Horner syndrome dans la litterature anglophone). 
Cliniquement, on observe un myosis, un discret ptosis 
et une anhydrose de la face homolaterale. Le ptosis 
peut etre discret ou meme absent chez le sujet jeune 
(de l'ordre de 1 a 3 mm), il est parfois important chez le 
sujet age lorsqu'il existe un ptosis aponevrotique sous- 
jacent, mais il n'est jamais complet. L'heterochromie 
irienne est un signe de CBH congenital ou survenu tres 
precocement au cours de la vie, l’iris etant plus clair du 
cote du CBH. Un test aux collyres (cocaine ou apraclo- 
nidine) confirmera le diagnostic (figure 19.5). (voir 
encadre 19.1). 



0 Figure 19. S Syndrome de Claude-Bernard-Horner gauche. 

Examen a la lumiere (en haut), dans le noir (milieu). Apres instil- 
lation d'apraclonidine 0,5 % dans les deux yeux (bas), on observe 
une inversion de l'anisocorie et du ptosis. 
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IV. Pupille 


Tests aux collyres 


Test a la pilocarpine diluee : hypersensibilite 
a un agent faiblement myotique, suspicion 
de pupille d'Adie 

L'instillation de pilocarpine diluee (0,0625 a 0,125 %) est 
realisee dans les deux yeux (0,125 % : diluer une goutte 
de pilocarpine 1 % dans sept gouttes de serum physio- 
logique). Les pupilles sont observees au bout de 45 a 
60 minutes, dans une ambiance lumineuse la plus faible 
possible. Le test est positif si la pupille initialement la plus 
grande devient la plus petite. La positivite de ce test n'est 
pas reservee a la pupille d'Adie et peut etre retrouvee dans 
les paralysies du III anciennes. 

Test a la cocaine : suspicion de syndrome 
de Claude-Bernard-Horner (CBH) 

La cocaine inhibe la recapture presynaptique de la noradre- 
naline au niveau de la jonction neuromusculaire. Lorsque la 
voie sympathique est intacte, la noradrenaline s'accumule 
dans la fente synaptique, et provoque une dilatation de la 
pupille de I'ordre de 2 mm environ. En cas de CBH, il n'y a 
pas de noradrenaline liberee dans la fente synaptique, et la 
cocaine reste sans effet quel que soit le niveau de I'atteinte. 
Le collyre a la cocaine 1 0 %, ou a defaut 4 %, est instille dans 
les deux yeux a 0, 5 et 1 0 minutes. On observe la reponse a 
1 heure de l'instillation de la premiere goutte. Le test est posi- 
tif si I'anisocorie a augmente de 1 mm ou plus en cas de CBH 


unilateral. Le collyre a la cocaine n'est pas disponible dans le 
commerce et doit etre prepare par la pharmacie de I'hopital. 

Test a I'apradonidine (lopidine 0,5 ou 1 %) : 
suspicion de syndrome de Claude-Bernard-Horner 

L'apraclonidine est un oc-2-agoniste, qui presente une tres 
faible action a-1 +. Sur une pupille normale, Taction a-1 + 
est trop faible pour etre observable, la pupille reste de taille 
inchangee. En presence d'un CBH, il existe une hypersensi- 
bilite de denervation qui rend les recepteurs a-1 sensibles a 
un tres faible stimulus, et dilate la pupille atteinte. En cas de 
CBH unilateral, on observe alors une inversion de I'anisocorie. 
Le collyre a l'apraclonidine 0,5 % est instille dans les deux 
yeux a 0, 5 et 1 0 minutes. On observe la reponse a 1 heure 
de l'instillation de la premiere goutte. Le test est positif si 
I'anisocorie s'inverse. Ce collyre est contre-indique chez les 
enfants de moins 1 2 ans. 

Test a la pilocarpine 1 ou 2 % : 
atteinte parasympathique versus 
atteinte pharmacologique ou irienne 

L'instillation de pilocarpine 1 ou 2 % entraine theoriquement 
une constriction pupillaire en cas d'atteinte parasympathique 
(Adie ou paralysie du III), mais reste sans effet 40 minutes 
apres l'instillation des gouttes sur une atteinte pharmacolo- 
gique ou une lesion irienne. 


Approche anatomique 

L'atteinte du premier neurone, entre l'hypothalamus et 
le centre cilio-spinal de Budge- Waller dans la moelle epi- 
niere, s'accompagne en general d'autres signes neurolo- 
giques au premier plan du tableau clinique (exemple du 
syndrome de Wallenberg). 

L'atteinte du deuxieme neurone peut etre isolee 
et survenir en cas de cancer pulmonaire de l'apex, de 
pneumothorax et de drains pleuraux, de catheterismes 
centraux dans la veine sous-claviere, de fractures de la 
clavicule. 

Le troisieme neurone peut etre atteint en cas de dis- 
section carotidienne ou de tentative de catheterisme 
central de la veine jugulaire. Pres de 25 % [3] a 37 % des 
dissections carotidiennes cervicales s'accompagnent 
d'un CBH. Parmi 90 patients porteurs de dissection 
carotidienne s'etant presentes avec un CBH isole, 12 % 
ont presente un accident vasculaire cerebral (AVC) 
ischemique dans les 30 jours [4], dont environ un tiers 
dans les 24 heures, soulignant l'importance de faire 
le diagnostic de dissection carotidienne en urgence 
devant un tableau de CBH recent. La frequence de la 
dissection carotidienne et sa gravite potentielle justi- 
fient de considerer que tout CBH douloureux isole et 
recent est une dissection jusqu'a preuve du contraire. 
L'atteinte du troisieme neurone au sein du sinus caver- 
neux s'accompagne de paralysie d'autres nerfs cra- 
niens passant dans le sinus caverneux; les etiologies 
sont multiples. 

L'algie vasculaire de la face est une cause classique de 
CBH, mais la localisation precise de l'atteinte fait debat. 


Le CBH est observe au moment des crises, mais 10 % des 
patients conservent un CBH permanent. 

Syndrome de Claude-Bernard-Horner 
chez I'enfant et congenital 

Toute decouverte d'un CBH chez un nourrisson et un 
jeune enfant (jusqu'a l'age de 5 ans) souleve la question 
d'un neuroblastome paravertebral cervical ou thora- 
cique, avec 2 % des neuroblastomes se presentant avec 
un CBH initialement [5]. Le test a l'apraclonidine est 
contre-indique chez l'enfant de moins de 12 ans ; le test 
a la cocaine est alors indique. Les traumatismes obste- 
tricaux doivent rester un diagnostic d 'elimination. La 
suspicion de neuroblastome impose la realisation d'une 
imagerie cerebrale, cervicale et thoracique et d'un exa- 
men pediatrique. 

Bilan d'un syndrome de Claude-Bernard-Horner 
en dehors du jeune enfant 

Le CBH douloureux est une urgence faisant redouter 
une dissection carotidienne ; on realise done en urgence 
un angio-scanner ou une angiographie par resonance 
magnetique (ARM) arterielle des vaisseaux du cou et 
intracraniens. 

Si le CBH apparait comme une complication connue 
d'une procedure recemment pratiquee, et que la chronolo- 
gie de decouverte du CBH est compatible avec cette etiolo- 
gie, il est licite de ne pas realiser de bilan complementaire. 
Si le CBH est connu, tres ancien et isole, la rentabilite du 
bilan etiologique est probablement faible egalement. 
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Dans tous les autres cas, la decouverte d'un CBH 
recent ou d'anciennete inconnue necessite un bilan etio- 
logique. S'il existe des signes associes, ceux-ci vont aider 
a localiser l'atteinte et a cibler l'imagerie. En cas de CBH 
isole, l'imagerie devra explorer l'ensemble de la voie 
sympathique ; on peut proposer une IRM encephalique 
et de la moelle cervicale et un scanner cervical etendu 
aux apex pulmonaires; l'imagerie des carotides (ARM 
arterielle ou angio-scanner du cou s'etendant a la caro- 
tide intracranienne) completera l'un ou l'autre de ces 
examens a la recherche d'une dissection. 

Un grand nombre de cas de CBH de decouverte for- 
tuite ont cependant un bilan negatif . 

• Anomalies pupillaires 
permanentes bilaterales 

Les anomalies de taille bilaterales sont plus difficiles a 
depister. L'atteinte parasympathique bilaterale chro- 
nique se manifeste par une mauvaise reaction pupil- 
laire a la lumiere, une hypersensibilite a la pilocarpine 
diluee, et parfois la presence de signes de denervation- 
reinnervation aberrante. Le diagnostic de CBH bilateral 
repose sur le myosis a l'obscurite, parfois le ptosis et le 
retard a la decontraction pupillaire (dilation lag), l'absence 
de dilatation a l'instillation de cocaine ou une dilatation 
anormale a l'instillation d'apraclonidine. La pupillogra- 
phie peut etre une aide interessante dans ce contexte. 

Atteintes peripheriques 

Certaines maladies interessent specifiquement le 
systeme nerveux autonome. Le syndrome de Ross 
associe pupille d'Adie, areflexie tendineuse, et anhy- 
drose segmentaire. La neuropathie dysautonomique 
aigue et subaigue, ainsi que la dysautonomie pure en 
sont d'autres exemples. 

Certaines maladies neurologiques hereditaires ( here- 
ditary sensory and autonomic neuropathy ou HSAN, mala- 
die de Charcot-Marie-Tooth, maladie de Refsum, deficit 


en dopamine p-hydroxylase) comportent frequemment 
des atteintes pupillaires. 

Le botulisme s'accompagne de mydriase, le plus 
souvent associee a une ophtalmoplegie. Cette caracte- 
ristique clinique est importante pour le diagnostic diffe- 
rentiel avec la myasthenie. 

Les polyradiculonevrites aigues (Guillain-Barre, 
Miller-Fisher, Bickerstaff et ophtalmoplegie sans ataxie) 
comportent souvent une mydriase. Les polyradiculo- 
nevrites chroniques peuvent egalement comporter une 
atteinte pupillaire. 

Un certain nombre de maladies generates comportent 
une atteinte du systeme nerveux autonome. La premiere 
d'entre elles est le diabete. Rentrent egalement dans 
ce cadre l'amylose, les syndromes paraneoplasiques, 
le syndrome de Sjogren et parfois d'autres maladies 
auto-immunes. 

Atteintes centrales 

• III nucleaire bilateral : le noyau destine a la motricite 
pupillaire (noyau d'Edinger-Westphall) est median. 
Une atteinte a ce niveau est responsable de mydriase 
bilaterale. 

• Syndrome mesencephalique dorsal ou syndrome pre- 
tectal : ce tableau resulte de l'atteinte de la partie haute 
et posterieure du mesencephale ou region pretectale. 
Entre autres elements cliniques, cette entite comporte 
une mydriase uni- ou bilaterale. 

• La pupille d'Argyll-Robertson est un terme consa- 
cre designant l'atteinte pupillaire tres frequente de 
la syphilis. Les pupilles sont en myosis, peu reactives 
a la lumiere, avec un bon reflexe accommodation- 
convergence-myosis. 

Atteintes medicamenteuses (encadre 19.2) 

Certaines drogues ou medicaments utilises par voie 
generale peuvent modifier la taille de la pupille. 


Pupilles et medicaments 


Mydriase 

Atropiniques 

• Plantes (belladone, datura, etc.) 

• Anti-histaminiques anticholinergiques utilises dans le mal 
des transports per os ou en patch 

• Aerosols bronchodilatateurs 

• Antiparkinsoniens anticholinergiques, certains neurolep- 
tiques ou antipsychotiques ; la majorite des antidepres- 
seurs tricycliques, rarement certains serotoninergiques 

• Antipaludeens de synthese a dose elevee 

Sympathomimetiques 

• Aerosols bronchodilatateurs 

• Collyres vasoconstricteurs et pulverisations nasales a visee 
decongestionnante, pouvant egalement contenir un 
vasoconstricteur 

• Levodopa utilisee dans la maladie de Parkinson 


Myosis 

• Collyres contenant de la pilocarpine 

• Instillation accidentelle d'insecticide contenant du para- 
thion ou un ester organophosphore, le plus souvent apres 
avoir touche une plante traitee puis son oeil, peut declen- 
cher un myosis sur I'oeil concerne 

• Anti-hypertenseurs anti-adrenergiques 

• Anticholinesterasiques, utilises dans le traitement de la 
myasthenie et de I'atonie vesicale 

• Narcotiques : heroine, produits a base de morphine et de 
ses derives 
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IV. Pupille 


Arbre diagnostique devant une anomalie pupillaire 


Anomalies pupillaires transitoires 

• Tadpole-shaped pupil et mydriase paroxystique benigne 

• Migraine 

• III avec spasmes cycliques 

• III et reinnervation aberrante 

• Syndrome de Pourfour du Petit 

Anomalies pupillaires permanentes 
Anomalies pupillaires unilaterales 

Taille. Anisocorie(difference de taille entre les deux 
pupilles) 

• anisocorie majoree a la lumiere = mydriase pathologique : 

- pupille d'Adie 

- paralysie du III 

- mydriase pharmacologique 

- ischemie du segment anterieur, contusion de Tiris, 
glaucome aigu parfermeture de Tangle 

- Pourfour du Petit 

- migraine, a la phase aigue (diagnostic d'elimination) 

- syndrome mesencephalique posterieur (le plus souvent 
bilateral, parfois tres asymetrique) 

• anisocorie majoree a Tobscurite = myosis pathologique : 

- syndrome de Claude-Bernard-Horner 

- pupille d'Adie vieilli 

- myosis pharmacologique 

- reinnervation aberrante 

• asymetrie identique a la lumiere et a Tobscurite : 


- anisocorie physiologique 

- syndrome de CBH, avec retard de dilatation du cote atteint 

Forme. Pupille de forme irreguliere (corectopie) 

• pupille d'Adie 

• anomalies iriennes (traumatisme, iridocorneal endothelial 
syndrome, synechies...) 

Asymetrie de la reaction pupillaire a la lumiere (defi- 
cit pupillaire afferent relatif) 

• neuropathie optique unilateral ou bilaterale asymetrique 

• atteinte unilateral d'une bandelette optique 

Anomalies pupillaires bilaterales 

Anomalies de taille 

• Adie bilateral, CBH bilateral associes a d'autres atteintes du 
systeme nerveux autonome 

• botulisme 

• polyradiculonevrites aigues et chroniques 

• Argyll-Robertson 

• III nucleaire bilateral 

• syndrome mesencephalique posterieur, ou syndrome de 
Parinaud 

• mort cerebrale 

• medicaments 

Anomalies de forme (corectopie) 

• Adie 

• anomalies iriennes 

• Argyll-Robertson 

• III nucleaire bilateral 
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Chapitre 20 


Migraine , algies et nevralgies 
essentielles de la face 

A. Ducros 


La migraine et les differents types d'algies et de nevral- 
gies essentielles de la face sont des cephalees «pri- 
maires», sans lesion sous-jacente, par opposition aux 
cephalees secondaires dont les causes sont tres diverses 
(tableau 20.1) [1, 2]. Leur particularity essentielle est une 
evolution par crises, entre lesquelles le patient est par- 
faitement bien. Le diagnostic est base sur l'interrogatoire 
et la normalite de l'examen clinique. La migraine est de 
loin la plus frequente, avec deux varietes principales 
selon 1' International Classification of Headache Disorders ou 
ICHD-3, version 2013, de V International Headache Society 
(IHS) : la migraine sans aura (MSA) et la migraine avec 
aura (MA) dans laquelle la cephalee est precedee ou 
accompagnee de symptomes neurologiques transitoires 
visuels, sensitifs, aphasiques et rarement moteurs (voir 
plus loin tableaux 20.2 et 20.3) [2]. 


Tableau 20.1 

Classification des cephalees selon NCHD-3 
de I ' International Headache Society (IHS) 


1 

Migraine 

2 

Cephalees dites «de tension » 

3 

Cephalees trigemino-autonomiques (dont I'algie 
vasculaire de la face) 

4 

Autres cephalees primaires 

5 

Cephalees attribuees a un traumatisme cranien ou cervical 

6 

Cephalees attribuees a une affection vasculaire cranienne 
ou cervicale 

7 

Cephalees attribuees a une lesion intracranienne non 
vasculaire 

8 

Cephalees attribuees a la prise ou retrait de substances 

9 

Cephalees attribuees a une infection 

10 

Cephalees attribuees a une anomalie de I'homeostasie 

11 

Cephalees attribuees a une affection du crane, cervicale, 
ophtalmologique, oto-rhino-laryngologique ou 
stomatologique 

12 

Cephalees attribuees a une cause psychiatrique 

13 

Neuropathies craniennes douloureuses et autres douleurs 
faciales 

14 

Cephalees inclassables 


Tableau 20.2 

Criteres de diagnostic de la migraine sans aura selon 
l'ICHD-3 de I ' international Headache Society (IHS) 


A 

Au moins cinq crises repondant aux criteres B-D 

B 

Crises de cephalees durant 4 a 72 heures 
(sans traitement) 

C 

Cephalees ayant au moins deux des caracteristiques 
suivantes : 

1 . topographie unilateral 

2. type pulsatile 

3. intensite moderee ou severe 

4. aggravee par ou entraTnant I'evitement des efforts 
physiques de routine (marcher, monter les escaliers) 

D 

Durant la cephalee, au moins I'un des symptomes 
suivants : 

1 . nausees et/ou vomissements 

2. photophobie et phonophobie 

E 

N'est pas mieux expliquee par un autre diagnostic 
de l'ICHD-3 


Tableau 20.3 

Criteres de diagnostic de la migraine avec aura typique 
selon l'ICHD-3 de Y International Headache Society (IHS) 


A 

Au moins deux crises repondant aux criteres B et C 

B 

Aura comprenant des troubles visuels, sensitifs et/ou 
de la parole ou du langage, tous entierement 
reversibles, mais pas de symptome moteur, basilaire 
ou retinien 

C 

Au moins deux des quatre caracteristiques suivantes : 

1 . au moins un symptome de I'aura se developpe 
progressivement en > 5 minutes et/ou les differents 
symptomes de I'aura surviennent successivement 

2. chaque symptome de I'aura dure 5-60 minutes 

3. au moins un symptome de I'aura est unilateral 

4. I'aura est accompagnee, ou suivie dans les 60 min, 
par une cephalee* 

D 

N'est pas mieux explique par un autre diagnostic de 
l'ICHD-3 et un accident ischemique transitoire a ete 
exclu 


* Certaines crises peuvent comporter une cephalee identique a celle d'une 
migraine sans aura, parfois la cephalee est «non migraineuse», legere 
ou breve (<4 heures), et parfois la cephalee est absente (aura isolee sans 
cephalee). 
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V. Migraine, algies et nevralgies essentielles de la face 


Migraine 

• Epidemiologie 

La migraine est une affection universellement repan- 
due, dont la prevalence est voisine de 12 %, avec une 
prevalence plus elevee de la MSA (6-10 %) que de la MA 
(3-6 %). Elle est environ trois fois plus frequente chez 
la femme que chez l'homme. Elle touche 5 a 10 % des 
enfants, sans difference entre les deux sexes avant la 
puberte. 

• Physiopathologie de la migraine 

Des progres considerables ont ete faits ces dernieres 
annees dans la comprehension des mecanismes des 
crises de migraine, s'eloignant toujours plus de la theo- 
rie vasculaire qui attribuait l'aura a une vasoconstriction 
arterielle et la cephalee a une vasodilatation [3-5]. L'aura 
migraineuse est sous-tendue par un dysfonctionnement 
transitoire cortical, la depression corticale envahissante, 
visualisable en imagerie fonctionnelle au cours de crises 
spontanees [3, 4]. La cephalee est attribute a l'activation 
du systeme trigemino-vasculaire, responsable d'une 
liberation perivasculaire de peptides algogenes dont le 
peptide relie au gene de la calcitonine (CGRP), puis a 
la transmission centrale de la douleur via le tronc cere- 
bral [6]. En angiographie par IRM, la crise spontanee de 
migraine ne comporte pas de vasodilatation extracra- 
nienne significative et comporte une dilatation moderee 
des arteres intracraniennes, non modifiee apres le sou- 
lagement par le sumatriptan [7]. La cephalee s'accom- 
pagne d'une activation pontique et hypothalamique 
visible en tomographie par emission de positons, mais 
il reste a determiner si ces zones sont generatrices ou au 
contraire modulatrices des douleurs. Chez l'animal, des 
vagues de depression corticale propagee peuvent acti- 
ver le systeme trigemino-vasculaire, faisant le lien entre 
aura et cephalee. 

La migraine est consideree comme une maladie de 
l'excitabilite cerebrale, liee a une predisposition gene- 
tique [5]. Entre les crises, certains migraineux ont une 
hypersensibilite sensorielle (visuelle ou olfactive) per- 
sistante; des etudes electrophysiologiques et en IRM 
fonctionnelle montrent une excitability cerebrale anor- 
male et fluctuante, augmentee ou diminuee [8]. 

• Migraine et heredite 

Les decouvertes genetiques confortent le role capital 
d'une hyperexcitabilite cerebrale dans la physiopa- 
thologie de toutes les varietes de migraine [5]. Dans 
les annees 1990, des etudes de jumeaux et des etudes 
familiales ont demontre l'existence de facteurs gene- 
tiques, plus importants dans la MA que dans la MSA. 
Le mode de transmission suggere etait polygenique, 
hormis pour un sous-groupe des MA, possiblement 
monogenique. Depuis 2010, de larges etudes dissocia- 
tion pangenomique (genome wide association studies ou 
GWAS) ont identifie plus de 40 loci de susceptibility a 
la migraine [5, 9]. II s'agit de variations genetiques fre- 
quentes qui exercent probablement chacune un effet 
fonctionnel modes te. Certains de ces loci sont impliques 
dans la regulation de l'excitabilite neuronale, l'homeos- 
tasie du glutamate, la nociception, la signalisation cellu- 
laire, mais aussi dans differentes fonctions vasculaires. 


Aucun des loci identifies n'est specifique de la MA, sug- 
gerant l'implication de variants rares ayant chacun des 
effets fonctionnels plus importants dans cette variete de 
migraine [9]. 

La migraine hemiplegique familiale (MHF) est la 
seule variete de migraine clairement monogenique, 
autosomique dominante [10]. Les trois premiers genes 
identifies codent pour deux canaux ioniques neuronaux 
et un transporteur ionique glial. Les mutations de ces 
trois genes favorisent une hyperexcitabilite cerebrale : 
les mutations MHF1 de CACNA1A augmentent la libe- 
ration de neurotransmetteurs excitateurs (glutamate), 
les mutations MHF2 dATPlA2 alterent probablement 
la recapture gliale de glutamate et de potassium, ralen- 
tissant la recuperation apres une activation neuronale, 
et les mutations MHF3 de SCN1A diminuent probable- 
ment l'activite inhibitrice des interneurones. Les souris 
transgeniques MHF1 et MHF2 ont une sensibility aug- 
mentee a la depression corticale propagee, qui chez les 
souris MHF1 declenche des hemiplegies prolongees. 
Un quatrieme gene PRRT2 a ete identifie recemment et 
code pour une proteine neuronale associee au complexe 
d'exocytose. 

• Description clinique 
des crises de migraine 

Certains patients n'ont que des crises de MSA, d'autres 
que des crises de MA, d'autres ont les deux. D'apres 
1'IHS, il suffit de deux crises de MA pour qualifier la 
migraine de MA, meme si la majority des crises sont 
sans aura [2]. Les patients avec MSA n'ont done que des 
crises sans aura, alors que les patients avec MA peuvent 
n' avoir que des crises avec aura ou bien les deux types 
de crises. Dans la migraine appelee « ophtalmique » en 
France mais non individualisee comme telle dans la 
classification de 1'IHS, l'aura est constitute de manifes- 
tations visuelles transitoires. 

Crises de migraine sans aura 

Elies sont les plus frequentes (tableau 20.2). La crise est 
souvent precedee de prodromes : troubles de l'humeur, 
irritabilite, asthenie, somnolence, sensation de faim, 
etc. [11, 12]. La cephalee peut debuter a n'importe quel 
moment et atteint son maximum en quelques heures. 
Elle peut se terminer avec le sommeil, ce qui est fre- 
quent chez l'enfant, ou durer plusieurs jours. Elle est 
souvent unilateral et a bascule. Elle est parfois elec- 
tivement orbitaire. Son intensity est variable, souvent 
intense, obligeant a interrompre toute activity. Elle 
est aggravee par les efforts, la lumiere, le bruit, les 
odeurs et soulagee partiellement par le repos, le calme 
et l'obscurite. Les nausees et/ou vomissements sont 
tres frequents, faisant souvent parler a tort de « crise 
de foie». 

Crises de migraine avec aura 

Elies sont plus rares que les crises de MSA. La cephalee 
y est precedee ou accompagnee de symptomes neuro- 
logiques transitoires, dont les plus frequents sont les 
signes visuels [2, 10-14] (tableau 20.3). En effet, 90 % 
des auras sont des auras visuelles et 99 % des auras 
comportent des signes visuels [13]. Les auras sensitives, 
aphasiques et motrices, sont done quasiment toujours 
associees a des troubles visuels. 
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Chapitre 20. Migraine , algies et nevralgies essentielles de la face 


Auras visuelles 

Plusieurs types de symptomes visuels peuvent surve- 
nir et sont attributes aux deux phases successives de la 
depression corticate propagee occipitale. Les pheno- 
menes « positifs » dont les lignes brisees scintillantes, 
les phosphenes ou les taches brillantes, refleteraient la 
phase initiale de depolarisation neuronale intense et 
breve. Les phenomenes «negatifs» incluant scotomes, 
deficits visuels systematises ou troubles de la per- 
ception visuelle, traduiraient la phase d'inactivation 
neurogliale prolongee qui suit la vague de depolari- 


sation (figure 20.1). Les troubles interessent les deux 
yeux et les phenomenes positifs persistent les yeux 
fermes [13, 15]. 

Le scotome scintillant est le plus caracteristique : il 
s'agit d'un point lumineux et scintillant qui survient 
brutalement au centre du champ visuel et s'etend par 
un seul de ses cotes vers la peripherie, respectant une 
distribution hemianopsique ou quadranopsique late- 
rale homonyme. Le bord de ce scotome a un aspect bril- 
lant parfois eblouissant. II est souvent forme de lignes 
brisees, dont la forme rappelle les lignes de fortifica- 
tion « a la Vauban ». II scintille a une frequence evaluee 
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0 Figure 20. 1 Auras visuelles. 

a. Scotome scintillant avec lignes de fortifications «a la Vauban » en position laterale homonyme gauche. 

b. Zigzag brillant en position laterale homonyme gauche. 

c. Scotome scintillant occupant la quasi-totalite de I'hemichamp visuel gauche. 

d. Scotome scintillant au centre du champ visuel, partiellement fragments 

e. Multiples taches foncees bilaterales. 

f. Cecite corticate avec surimposition des phenomenes positifs (zigzags brillants). 
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V. Migraine, algies et nevralgies essentielles de la face 


entre huit et dix eclairs par seconde. Alors que cette 
ligne progresse vers la peripherie en 5 a 30 minutes, 
elle laisse derriere elle un scotome aveugle, genant 
plus ou moins la vision. En general, la vision rede- 
vient normale du centre vers la peripherie. Certaines 
variantes sont possibles : coloration en « arc-en-ciel », 
aspect enflamme, fragmentation de la ligne ou debut a 
la peripherie. Le scotome peut aussi etre a cheval sur 
les deux hemichamps et, au maximum, constituer une 
amaurose totale. 

Les phosphenes et autres phenomenes lumineux 
sont egalement tres frequents. Ils sont tres variables : 
taches lumineuses et scintillantes, zigzags, boules, 
etoiles ou flashes repetes, de taille et de nombre 
variables, fixes ou mobiles, extensifs ou non, dont 
certains peuvent se transformer en zones aveugles. 
Ils ont habituellement une topographie laterale 
homonyme, mais affectent parfois l'ensemble du 
champ visuel ou se deplacent d'un champ visuel a 
l'autre. Ils precedent souvent la survenue d'un sco- 
tome scintillant typique. 

Les manifestations visuelles deficitaires sont egale- 
ment tres frequentes, isolees ou associees aux manifes- 
tations positives. Souvent simple vision floue, comme a 
travers un verre depoli ou un rideau de fumee ou d'eau, 
il peut aussi s'agir d'une hemianopsie laterale homo- 
nyme complete, de survenue en general progressive, 
mais parfois brutale. Dans ce cas et s'il s'agit du premier 
episode, le diagnostic differentiel entre une aura migrai- 
neuse et un accident ischemique transitoire (AIT) n'est 
pas possible. Parfois, l'aura visuelle peut comporter une 
cecite corticale totale. 

Des troubles de la perception et des hallucinations 
visuelles complexes peuvent egalement survenir, sur- 
tout chez l'enfant : metamorphopsie, inversion des 
images, micro- ou macropsie, polyopsie, perseveration 
visuelle des objets, vision en « mosa’ique », etc. Les hallu- 
cinations visuelles elaborees sont exceptionnelles, mais 
peuvent survenir au cours de crises de migraine severes 
avec confusion mentale et somnolence, comme en ont 
certains patients atteints de MHF. 

Autres types d'auras 

Les signes visuels peuvent preceder ou etre associes 
a d'autres symptomes : le plus souvent des troubles 
sensitifs (paresthesies unilaterales de distribution 
cheiro-orale, progressant au fil des minutes selon une 
«marche migraineuse» caracteristique), plus rarement 
des troubles du langage (aphasie et/ou dysarthrie), et 
tres rarement un deficit moteur ou des signes dits «basi- 
laires» [2, 10-14]. 

Cephalee dans les crises de migraine avec aura 

La cephalee suit habituellement les symptomes de 
l'aura, soit immediatement, soit apres un intervalle 
de moins de 1 heure. Lorsqu'elle est unilaterale, 
elle siege le plus souvent du cote oppose aux symp- 
tomes de l'aura. Lorsqu'elle est homolaterale aux 
symptomes de l'aura, elle est quasi pathognomo- 
nique de migraine, signant une souffrance bilaterale. 
Son intensity et sa duree sont variables, mais sou- 
vent moindres que dans les crises de MSA. Parfois 
la cephalee est absente et il s'agit alors d'auras 
isolees [2]. 


Varietes rares de migraine 
avec aura et complications 

Ces crises soulevent des difficultes diagnostiques et 
necessitent la pratique d'examens complementaires : 
imagerie cerebrale et cervicale, electroencephalogramme, 
exploration cervicale ultrasonore et/ou ponction lom- 
baire selon les cas, pour eliminer une autre etiologie. 

Migraine basilaire 

L'aura comporte des signes traduisant une atteinte bi- 
hemispherique, cerebelleuse ou du tronc cerebral : troubles 
visuels et sensitifs bilateraux, vertige, ataxie, diplopie, 
troubles de la vigilance allant jusqu'au coma [14]. 

Migraine hemiplegique familiale 

Il s'agit d'une variete autosomique dominante de MA 
caracterisee par la survenue d'une hemiparesie ou 
d'une hemiplegie lors de l'aura [10]. Ce deficit moteur 
est toujours associe a d'autres manifestations avec, par 
ordre de frequence, des troubles sensitifs homolateraux, 
des troubles du langage, des troubles visuels (positifs 
et/ou negatifs) et des signes basilaires (atteinte bila- 
terale, somnolence). L'aura dure de 10 minutes a plu- 
sieurs heures et est suivie d'une cephalee migraineuse. 
Des crises tres severes avec aura prolongee (plusieurs 
semaines) et coma peuvent survenir, avec recuperation 
complete [10]. D'autres manifestations neurologiques 
sont decrites chez les patients porteurs d'une mutation 
de l'un des genes de la MHF. La MHF1 est frequemment 
associee a une ataxie cerebelleuse, et parfois a une epi- 
lepsie et/ ou un retard mental. La MHF2 peut etre asso- 
ciee a une epilepsie, et rarement a des signes cerebelleux 
et/ ou un retard mental. La MHF3 est souvent associee a 
une epilepsie et parfois a un phenomene visuel surpre- 
nant. Il s'agit d'amauroses transitoires (<10 secondes), 
repetees et provoquees par un changement soudain 
d'intensite lumineuse, un eblouissement, le passage en 
position debout ou le frottement de l'ceil. Elies se deve- 
loppent de la peripherie vers le centre de la vision. Leur 
survenue rapide les rend compatibles avec une vague 
de depression propagee retinienne plutot qu'avec une 
depression propagee occipitale qui se deplace beaucoup 
plus lentement (3-5 mm /min). 

Migraine ophtalmoplegique 

Dans la classification internationale des cephalees, ce 
syndrome a ete retire du chapitre des migraines et place 
dans les neuropathies craniennes [2]. Les crises debutent 
dans l'enfance. Elies comportent tout d'abord une cepha- 
lee qui dure quelques jours, puis s'installe une paralysie 
unilaterale d'un ou de plusieurs nerfs oculomoteurs, qui 
regresse en quelques jours ou semaines. Le nerf moteur 
oculaire commun (III) est le plus souvent atteint. L'IRM 
avec gadolinium et angiographie par resonance magne- 
tique (ARM) doit etre systematique. Elle montre souvent 
un epaississement du nerf avec une prise de contraste 
regressive apres recuperation. La « migraine ophtalmo- 
plegique » reste un diagnostic d'elimination. En effet, le 
meme syndrome peut reveler une lesion situee sur ou 
au voisinage des nerfs oculomoteurs (tumeurs, caver- 
nomes). Une paralysie douloureuse du III, en particulier 
avec mydriase, doit faire rechercher en urgence un ane- 
vrisme de la terminaison de l'artere carotide interne [1]. 
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Migraine retinienne 

Dans cette variete exceptionnelle et debattue de 
migraine, le trouble visuel est purement monocu- 
laire [16]. Ces attaques ne realisent qu'exceptionnelle- 
ment l'aspect du scotome scintillant. II s'agit plutot d'un 
deficit visuel en quadrant ou altitudinal, ou d'une cecite 
monoculaire transitoire, assez souvent accompagnee de 
phosphenes brillants. Ce diagnostic ne peut etre retenu 
qu'apres avoir elimine les autres causes de cecite mono- 
culaire transitoire. 

Infarctus migraineux 

II s'agit d'une complication exceptionnelle de la M A [2, 1 7] . 
II est indispensable d'utiliser des criteres tres restrictifs 
pour ne pas passer a cote d'autres causes d'infarctus 
cerebral potentiellement curables. Ces criteres sont : 

• un infarctus documents (TDM ou IRM), survenant 
lors d'une crise de MA, chez un sujet ayant un passe de 
MA; 

• un infarctus caracterise cliniquement par la persis- 
tance de tous ou de certains symptomes de l'aura ; 

• en l'absence d'autres causes apres des investigations 
etiologiques extensives et repetees, comprenant au 
moins echo-Doppler cervical, angiographie (IRM ou 
conventionnelle, echographie cardiaque de preference 
transthoracique et transoesophagienne) et une recherche 
d' auto-anticorps antiphospholipides . 

Ainsi definis, les infarctus migraineux seraient la 
consequence d'une hypoperfusion inhabituellement 
severe ou prolongee pendant l'aura ; ils concernent sou- 
vent le territoire de l'artere cerebrale posterieure avec 
une hemianopsie, une quadranopsie ou un scotome 
quadranopsique sequellaire. 

• Facteurs dedenchants et profil evolutif 

La migraine peut debuter a tout age mais generalement 
avant 40 ans [11, 18]. L'intensite, la frequence et la duree 
des crises sont tres variables d'un patient a l'autre et 
chez un meme patient au cours du temps. Chez l'en- 
fant, la cephalee est souvent breve (moins de 4 heures) 
et calmee par le sommeil. Chez l'adulte, la frequence et 
l'intensite des crises tendent a diminuer avec l'age. Mais 
de nombreux cas de MA visuelle ou d'auras visuelles 
isolees debutant vers 50 ans ont ete rapportes. 

Les facteurs dedenchants des crises sont nombreux 
(psychologiques, alimentaires, hormonaux, climatiques, 
lies a la fatigue, aux stimuli sensoriels, au changement 
de rythme de vie, etc.) et variables selon les patients et 
d'une crise a l'autre chez un meme patient [11, 12]. Chez 
la femme, les facteurs hormonaux jouent un role beau- 
coup moins important dans la MA que dans la MSA. 

• Diagnostic de la migraine 

II est exclusivement clinique, reposant sur l'interro- 
gatoire et la normalite de l'examen clinique. 

Migraine sans aura 

Les crises de MSA typiques ne posent pas de problemes 
diagnostiques. En dehors de la migraine et de l'algie 
vasculaire de la face (AVF) sur laquelle nous revien- 
drons, d'autres affections peuvent exceptionnellement 
provoquer des cephalees qui evoluent par crises mais 
sans les caracteristiques de la migraine : 


• pheochromocytome responsable de crises associant 
cephalees paroxystiques, rougeur du visage, sueurs et 
hypertension arterielle ; 

• attaques de panique qui peuvent comporter une 
cephalee parfois au premier plan, associee a une angoisse 
extreme, voire a une sensation de mort imminente ; 

• tumeurs intraventriculaires, notamment les kystes 
colloi'des du IIP ventricule, qui peuvent entrainer des 
blocages aigus a l'ecoulement du liquide cephalorachi- 
dien et hypertension intracranienne aigue avec cepha- 
lees, nausees, vomissements et troubles de la conscience ; 

• cephalees en «coup de tonnerre» d'emblee maxi- 
males [1]; 

• prise de medicaments vasodilatateurs, en particulier 
les derives nitres qui sont susceptibles de declencher des 
cephalees pulsatiles proches de la cephalee migraineuse. 

S'il persiste une cephalee entre les crises, on peut 
evoquer une cephalee de tension ou une cephalee dite 
«mixte», associant cephalee de tension et migraine. Les 
cephalees dites « de tension » sont tres frequentes, evo- 
luant sur un mode episodique ou chronique, en general 
liees a la fois a un exces de tension au niveau de la mus- 
culature cervicale et cephalique et a des facteurs psycho- 
logiques divers (anxiete, depression, etc.). Les cephalees 
chroniques quotidiennes, associant a des degres divers 
migraine et cephalee dite « de tension », s'intriquent sou- 
vent avec un abus medicamenteux qui peut concerner 
tous les traitements de crise de migraine et participer a 
la chronicisation de la douleur. 

La principale erreur est en fait de meconnaitre la 
migraine et d'attribuer les crises de cephalees a des 
troubles oculaires, a une « crise de foie», une sinusite, 
une anomalie des dents ou encore a une cervicarthrose. 

Migraine avec aura 

La MA, surtout lorsque manque la cephalee, peut par- 
fois etre difficile a differencier de deux autres varietes 
de dysfonctionnement cerebral transitoire : les AIT et 
les crises d'epilepsie partielles. Les AIT cerebraux sont 
des episodes de dysfonctionnement cerebral, focalise, 
d'origine vasculaire, d'installation brusque et de duree 
breve (quelques minutes a 30 minutes, au maximum 
24 heures) et regressant sans sequelle. Au moindre 
doute et surtout chez un sujet de plus de 50 ans ayant 
des facteurs de risque vasculaires, il est indique de pra- 
tiquer des explorations vasculaires completes et d'in- 
troduire un traitement antiplaquettaire (aspirine). Lors 
de crises d'epilepsie partielles, les symptomes neuro- 
logiques transitoires ont une duree generalement plus 
breve (quelques secondes ou minutes) que lors d'aura 
migraineuse. 

Une symptomatologie migraineuse, comportant alors 
souvent une aura, peut etre secondaire a une lesion 
cerebrale telle qu'une malformation vasculaire (malfor- 
mation arterioveineuse plus souvent qu'anevrisme) ou 
a d'autres maladies neurologiques ou generates tels le 
lupus, le syndrome des antiphospholipides, les throm- 
bocytemies, les cytopathies mitochondriales, le cerebral 
autosomal dominant arteriopathy with subcortical infarcts 
and leukoencephalopathy (CADASIL). II s'agit alors de 
migraine « symptomatique » [17]. Le diagnostic est le 
plus souvent oriente par l'existence d'atypies semio- 
logiques et la presence de signes neurologiques et/ou 
generaux a l'examen clinique. 
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• Migraine et examens complementaires 

L'imagerie cerebrale (TDM ou IRM) est normale dans la 
migraine. Tout au plus, 1'IRM montre quelques hypersi- 
gnaux non specifiques de la substance blanche. L'imagerie 
n'est done indiquee que pour eliminer une patholo- 
gie autre que la migraine ou rechercher une cause a 
une eventuelle migraine symptomatique. La migraine 
etant le plus souvent tout a fait typique, le recours a ces 
examens est inutile. En revanche, la moindre atypie doit 
conduire a pousser le bilan. Ceci est egalement la regie 
lorsqu'un migraineux souffre d'un mal de tete qu'il identi- 
fie comme « different de sa migraine habituelle» ou qu'un 
«drapeau rouge » est present (tableau 20.4). Ainsi, par 
exemple, une cephalee unilaterale brutale avec un signe 
de Claude-Bernard-Homer homolateral doit faire recher- 
cher une dissection carotidienne, d'autant que la migraine 
est un facteur de risque de dissection [1, 18]. Dans la 
migraine avec aura, une IRM cerebrale est recommandee 
devant toute aura atypique (basilaire ou hemiplegique), 
a debut brutal, prolongee au-dela de 1 heure, survenant 
toujours du meme cote, et/ ou sans symptomes visuels, ou 
en cas d'anomalie a l'examen clinique [18]. 

L'electroencephalogramme, les potentiels evoques 
visuels ou l'echo-Doppler cervical et transcranien n'ont 
aucune indication diagnostique dans une migraine 
typique [18]. 

• Traitement de la migraine 

La migraine peut representer un handicap important. 
Son traitement necessite une etroite collaboration entre 
le medecin et le patient [18, 19]. Avant de prescrire un 
traitement, il est indispensable d'expliquer au patient 
que la migraine est une maladie a part entiere mais 
sans lesion cerebrale ou oculaire organique et qu'il est, 
en general, inutile de pratiquer des examens comple- 
mentaires. Les principaux facteurs declenchants des 
crises doivent etre recherches et, si possible, elimines 
ou combattus. Notamment, une regularity des horaires 
de repas et de sommeil peut aider a avoir moins de 
crises. La consommation de cafeine doit etre moderee. 


sans sevrage le week-end. La consommation d'alcool 
doit etre limitee. La difference entre traitement de crise 
et traitement de fond doit etre clairement expliquee. 
Dans le cas de la MA, il est rare que les crises soient fre- 
quentes au point de necessiter un traitement de fond. 
Dans tous les cas, la tenue d'un calendrier, ou le patient 
note ses crises et le traitement pris, est conseillee. Enfin, il 
faut toujours recommander au patient d'arreter sa voiture 
si une aura (en particulier visuelle) survient au volant. 

Traitement de la crise de migraine 

Les traitements de crise ont surtout ete evalues dans la 
MSA et visent a soulager le plus completement possible 
la cephalee [18]. Il n'y a pas de traitement pour ecourter 
l'aura. Les substances ayant une efficacite demontree 
sont d'une part, des traitements non specifiques (antal- 
giques, aspirine, anti-inflammatoires non stero’idiens 
ou AINS) et d’autre part, des traitements specifiques 
agonistes des recepteurs serotoninergiques 5HT1B/1D 
(derives de l'ergot de seigle et triptans) (tableau 20.5). 
Des antiemetiques (metoclopramide) sont utiles en cas 
de signes digestifs importants. 

En pratique, les traitements non specifiques sont sou- 
vent utilises en automedication. Les antalgiques com- 
bines a de la cafeine ne sont pas recommandes, car la 
cafeine peut induire un abus medicamenteux voire une 
addiction. Il est recommande d'eviter tous les opioides 
(codeine, opium, tramadol, morphine et autres opioides 
forts), seuls ou en association, qui augmentent souvent 
les nausees et peuvent induire un abus medicamenteux, 
risquant de chroniciser la migraine, ou une addiction. Ils 
sont a reserver aux patients ayant des contre-indications 
aux AINS et aux triptans. Deux AINS ont l'autorisation de 
mise sur le marche ( AMM) dans le traitement de la crise de 
migraine, l'ibuprofene et le ketoprofene. Les autres AINS 
sont efficaces mais n'ont pas d'AMM dans la migraine. 
Les ergotes et les triptans sont des vasoconstricteurs 
contre-indiques en cas d'antecedent vasculaire. Les 
ergotes sont de moins en moins utilises depuis la dif- 
fusion des triptans, qui sont les traitements de crise 


Tableau 20.4 

«Drapeaux rouges » devant faire suspecter une cephalee secondaire 


1 

Terrain et antecedents 
medicaux 

Age > 50 ans 

Absence de cephalee primaire prealable (cephalee aigue ou CCQ de novo) 

Presence d'une affection generale (neoplasie, maladie systemique, VIH, immunosuppression, etc.) 

Grossesse ou contexte de post-partum 

Apparition consecutive a une prise medicamenteuse 

Obesite (hypertension intracranienne idiopathique) 

Traumatisme cranien 

2 

Caracteristiques 
de la cephalee 

Cephalee de novo (brutale ou progressive) 

Cephalee chronique quotidienne depuis moins d'un an 
Cephalee en coup de tonnerre (maximale en < 1 minute et intense) 

Provocation/majoration par la toux, I'effort physique ou les manoeuvres de Valsalva 
Majoration par le decubitus (cephalee de fin de nuit, matinale) 

Caractere orthostatique (apparition/majoration et soulagement en decubitus, evoquant une 
hypotension intracranienne) 

Presence de symptomes neurologiques ou d'une baisse de I'acuite visuelle transitoire (eclipses, amaurose) ou 
progressive 

Confusion mentale, somnolence 

3 

Donnees de l'examen 
clinique 

Anomalies a l'examen clinique neurologique 
Fievre 

Nuque raide 

Douleur et induration des arteres temporales 
CEdeme papillaire au fond d'oeil 
Pression arterielle tres elevee 
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Tableau 20.5 

Traitements de crise de migraine 



Effets indesirables* 

Principales contre-indications* 

Aspirine et cmti-inflammatoires 

Acide acetylsalicylique 900 mg + metoclopramide 
1 0 mg (Migpriv®) 

Ibuprofene 400 mg 

Ketoprofene 75-1 50 mg (maxi 1 50 mg/j) 

Les autres AINS sont efficaces mais n'ont pas d'AMM 
dans la migraine (naproxene, flurbiprofene, acide 
mefenamique, diclofenac, fenoprofene, indometacine) 

Troubles digestifs, 
hemorragies 

Allergie ou asthme declenche par l'aspirine ou les 
AINS 

Ulcere gastroduodenal en evolution 
Grossesse a partir du 6 e mois 
Pour le metoclopramide : enfant, antecedent de 
dyskinesie aux neuroleptiques 

Derives de I'ergotomine 

Tartrate d'ergotamine (Gynergene cafeine®, cp 1 mg) 
Dihydroergotamine spray nasal (Diergospray®) 

Paresthesies, troubles 
circulatoires peripheriques, 
Nausees, vomissements 

Coronaropathies, hypertension arterielle 
incontrolee, arterite des membres inferieurs, 
accident vasculaire cerebral 
Insuffisance renale ou hepatique 
Association aux triptans 
Grossesse 

Triptans : maximum 2 unites/j 

Almotriptan (Almogran®), cp 12,5 mg 
Eletriptan (Relpax®), cp 20 ou 40 mg 
Frovatriptan (Isimig®, Tigreat®), cp 2,5 mg 
Naratriptan (Naramig®), cp 2,5 mg 
Rizatriptan (Maxalt®), cp 5 ou 10 mg, lyophilisat 
orodispersible 1 0 mg 

Sumatriptan (Imigrane®) cp 50 mg, spray nasal 20 et 
10 mg, injection SC (non remboursee) 

Zolmitriptan (Zomig®) cp 2,5 mg, cp orodispersible 

Nausees, vertiges, 
somnolence 
Lourdeur, douleur ou 
pression thoracique, ou 
au niveau du cou ou des 
membres 

Palpitations, tachycardie 
Spasme coronaire 
exceptionnel 

Coronaropathies, pathologie arterielle 
ischemique, hypertension arterielle non controlee 
Accident vasculaire cerebral ou ischemique 
transitoire 

Syndrome de Wolff-Parkinson-White (pour le 
zolmitriptan) 

Association aux derives ergotes, macrolides, 

antiproteases 

Hypersensibilite 


* Pour les effets indesirables et contre-indications detaillees, voir Vidal. 
Cp : comprime; SC : sous-cutane. 


les plus efficaces. La posologie des triptans est d'une 
unite en debut de crise, a renouveler en cas de recur- 
rence (maximum 2 unites /jour). La prise doit se faire 
au moment des crises et ne pas devenir trop frequente 
et encore moins quotidienne pour eviter une cephalee 
par abus medicamenteux. En pratique, on demande au 
patient de ne pas depasser 8 jours de prise par mois. 

Le traitement de crise doit etre pris le plus tot pos- 
sible (au stade de cephalee moderee), a la bonne dose (a 
trouver par tatonnements pour l'aspirine ou les AINS) 
et par la bonne voie (suppositoire ou injection en cas de 
vomissements). Les recommandations frangaises sont 
de prescrire sur la meme ordonnance un triptan et un 
AINS [18]. On explique au patient de commencer par 
TAINS et de garder le triptan en traitement de secours, 
s'il n'est pas soulage 1 a 2 heures apres TAINS. Si lors 
des trois premieres crises traitees, le patient doit prendre 
chaque fois TAINS puis le triptan, on lui conseillera de 
prendre le triptan d'emblee. Chez les patients ayant une 
intolerance ou une contre-indication aux AINS, il est 
conseille de prescrire un triptan d'emblee. Si le triptan 
est inefficace, il faut verifier la prise precoce (au stade 
de la cephalee legere) et/ou changer de triptan et/ou 
associer un AINS d'emblee. Les patients ayant des crises 
severes peuvent prendre le triptan d'emblee ou associer 
AINS et triptans d'emblee. 

Cas particuliers 

Cas particulier de la crise de migraine avec aura : de 

l'aspirine (au moins 1,5 a 2 g, en comprime a croquer) 
ou un AINS peuvent etre pris des que l'aura debute afin 
d'ecourter et de diminuer l'intensite de la cephalee ulte- 
rieure. En revanche, les triptans ne doivent etre pris que 
lorsque la cephalee a debute, car ils sont le plus souvent 
inefficaces sur la douleur s'ils sont pris avant son debut. 


Cas particulier de la crise de migraine rebelle ou de 
l’etat de mal migraineux : parfois une crise de migraine 
sans aura est rebelle au traitement usuel par voie orale. 
Il peut egalement survenir un etat de mal migraineux, 
defini par une crise persistant au-dela de 72 heures avec 
retentissement important sur l'etat general. Le traite- 
ment repose sur le sumatriptan en injection sous-cutanee 
(si le patient n'a pas deja pris deux doses de triptan en 
24 heures) puis, en cas d'echec, sur l'hospitalisation pour 
rehydratation, perfusion d'AINS et de metoclopr amide, 
puis en cas d'echec perfusion de tricycliques (amitripty- 
line). En cas de drapeaux rouges (voir tableau 20.4) ou 
de crise rebelle, une cephalee secondaire doit etre sus- 
pectee et une cause recherchee [1, 18]. 

Traitement de fond 

Il vise a diminuer la frequence des crises et le handicap 
qui en resulte, mais reste largement sous-utilise. Un tiers 
environ des patients devraient etre sous prophylaxie. Il 
se justifie en cas de crises frequentes (> 2-3/ mois depuis 
> 3 mois), severes, longues ou repondant mal au trai- 
tement de crises. Aucun traitement ne permet de faire 
disparaitre definitivement la migraine, ce qu'il faut 
expliquer au patient. Les medicaments de fond majeurs 
sont presentes dans le tableau 20.6 [18]. En cas de MA 
frequente, on peut proposer en premier lieu de l'aspirine 
(300 a 500 mg/j). Chez la femme en age de procreer, il est 
preferable de ne jamais utiliser de valproate de sodium, 
en raison des risques teratogenes, et de candesartan en 
raison des risques de fausse couche. En cas de grossesse, 
seuls le propranolol et T amitriptyline peuvent etre utili- 
ses si necessaire. 

Selon les recommandations frangaises, les molecules 
a privilegier en premiere intention sont le proprano- 
lol et le metoprolol [18]. En cas de contre-indication. 
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Tableau 20.6 

Traitements de fond de la migraine 


Substances 

Principaux effets secondaires* 

Principales contre-indications** 

Betabloquants 

Propranolol 

Metoprolol 

Asthenie, intolerance a I'effort, hypotension 
orthostatique 

Rares : insomnie, cauchemars, depression, 
troubles libido/erection 

Asthme, insuffisance cardiaque, bloc 
auriculoventriculaire, bradycardies 
N.B. : possibility d'aggravation des migraines 
avec aura 

Antisero toninergiques 

Oxetorone (Nocertone®) 

Somnolence 

Rares : diarrhee, hyperprolactinemie 


Pizotifene (Sanmigran®) 

Somnolence, prise de poids 

Glaucome a angle etroit, troubles 
uretro-prostatiques 

Antidepresseurs 

Amitriptyline (Laroxyl®) 

Somnolence, prise de poids, xerostomie, 
troubles libido/erection 

Glaucome a angle etroit, adenome prostatique 

Venlafaxine (hors AMM) 

Nausees, vertiges, hypersudation, nervosite 
Somnolence, xerostomie, troubles libido/ 
erection 

Hypersensibilite, association aux inhibiteurs de 
la monoamine oxydase (IMAO) non selectifs, 
galactosemie congenitale, allaitement 

Anticalciques 

Flunarizine (Sibelium®) 
Arret au bout de 6 mois 

Somnolence, prise de poids 

Rares : depression, syndrome parkinsonien 

Syndrome depressif, syndrome extrapyramidal 

Anti-epileptiques 

Topiramate (Epitomax®) 

Paresthesies, troubles cognitifs, irritabilite, 

depression, perte de poids 

Rares : calculs renaux, myopie aigue, syndromes 

psychotiques 


Valproate de sodium 
(hors AMM) 

Nausees, prise de poids, somnolence, 
tremblement, alopecie, hepatite 
Teratogene +++ 

Pathologies hepatiques 
En prophylaxie de la migraine : arret avant 
tout projet de grossesse, et a ne pas prescrire si 
contraception absente ou potentiellement mal suivie 

Autres 

Candesartan (hors AMM) : 
8-1 6 mg/j 

Hypotension orthostatique, vertiges 
Fausse couche (arret indispensable avant tout 
pro jet de grossesse) 

Hypersensibilite 

Insuffisance hepatique et renale severe 
2 e et 3 e trimestres de la grossesse 


* Pour les effets indesirables complets voir le Vidal 

** Tous les traitements de fond sont contre-indiques en cas de grossesse ou de desir de grossesse, sauf le propranolol et I'amitriptyline. Le valproate de sodium 
et le candesartan ne doivent pas etre utilises en prevention des migraines chez la femme en age de procreer en raison respectivement des risques teratogenes et 
de fausse couche. 


d'intolerance ou d'inefficacite de ces betabloquants, le 
choix de la molecule repose sur le terrain, la comor- 
bidite et la severite de la migraine en considerant la 
balance benefice /risque (poids, sedation, asthenie et 
risque teratogene) et l'existence d'une AMM. Les beta- 
bloquants sont a eviter lorsque le probleme clinique 
majeur du patient est la frequence ou la duree des 
auras, des cas d'aggravation ayant ete rapportes avec 
augmentation de la frequence des MA et de la duree 
de l'aura. 

Les doses des traitements prophylactiques sont 
augmentees lentement afin d'eviter les effets secon- 
daires. La tenue d'un agenda des crises permet de 
mieux apprecier l'efficacite du traitement de fond qui 
doit etre pris regulierement pendant 2 a 3 mois, avant 
d'etre evalue. En cas d'efficacite, il est poursuivi 6 a 
18 mois. En cas d'echec, un nouveau traitement doit 
etre essaye. 

Des traitements de fond non medicamenteux (relaxa- 
tion, biofeedback, therapie cognitive et comportemen- 
tale de gestion du stress) meritent d'etre essayes, surtout 
chez les patients anxieux, ayant tendance a l'abus d'an- 
talgique ou a la dramatisation (retrait social), ou peu 
favorables aux medicaments [18]. 


Cephalee chronique 
quotidienne 

• Epidemiologie 

Pres de 3 % des Frangais souffrent de cephalees chro- 
niques quotidiennes ou CCQ (>15 jours /mois depuis 
> 3 mois). Les CCQ predominent chez la femme entre 
40 et 50 ans, alterant profondement la qualite de vie et 
generant des couts directs et indirects considerables. Les 
CCQ primaires sont generalement une complication de 
la migraine et/ ou de la cephalee de tension episodique, 
et sont frequemment associees a un abus medicamen- 
teux. Les facteurs centraux sont predominants avec une 
sensibilisation centrale. La comorbidite psychiatrique est 
elevee avec l'anxiete et/ ou la depression qui reduisent 
l'efficacite des systemes de controle de la douleur [20]. 

• Aspects diniques de la cephalee 
chronique quotidienne 

II arrive parfois qu'un patient ait des crises de migraine 
de plus en plus frequentes et finisse par souffrir tous les 
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jours ou presque. II s'agit souvent d'un patient anxieux 
ou deprime dont les crises de migraine augmentent ou 
s'intriquent a des cephalees de tension frequentes voire 
chroniques. Le patient prend ses traitements de crise 
de plus en plus souvent, des la moindre cephalee ou 
preventivement, puis quotidiennement. Cet abus est a 
l'origine d'une accoutumance : les traitements de crise 
deviennent de moins en moins efficaces et des cepha- 
lees permanentes apparaissent. Ces cephalees par abus 
medicamenteux peuvent s'observer avec tous les traite- 
ments de crise, mais surtout avec les opiaces [18, 21]. 
II arrive parfois que le migraineux regoive des opiaces 
pour une autre indication que ses cephalees, souvent 
une pathologie rhumatologique. Si la prise et quoti- 
dienne et prolongee, certains migraineux voient leurs 
cephalees devenir chronique. 

• Diagnostic de la cephalee 
chronique quotidienne 

Devant des cephalees frequentes (>15 jours/mois) ou 
quotidiennes (CCQ), la premiere etape est d'exclure 
une cephalee secondaire lorsque des signaux d'alerte 
(voir tableau 20.4) sont presents, en faisant des examens 
complementaires [1, 18]. On ecarte ensuite les CCQ 
«de courte duree», qui comportent principalement les 
cephalees trigemino-autonomiques dont le chef de file 
est l'algie vasculaire de la face, et la CCQ de novo (ou le 
patient peut donner avec precision le jour et l'heure de 
debut de sa cephalee chronique). La majorite des patients 
en CCQ ont une migraine chronique ou une cephalee de 
tension chronique, avec abus medicamenteux : 

• dans la migraine chronique, le patient a plus de 
15 jours/mois de cephalee dont au moins 8 jours de 
cephalee migraineuse (selon les criteres ICHD-3 de la 
MSA). II peut avoir des jours ou la cephalee est moins 
severe, sans signes associes, ou ressemble a une cepha- 
lee de tension [2] ; 

• la cephalee par abus medicamenteux est une cepha- 
lee secondaire a la prise en exces de traitement de 
crise depuis plus de 3 mois, survenant chez un patient 
ay ant des cephalees primaires episodiques (< 15 jours/ 
mois) [2, 21]. Un patient prenant des triptans est consi- 
der^ comme ayant des cephalees par abus medicamen- 
teux s'il a des cephalees plus de 15 jours par mois depuis 
au moins 3 mois et s'il prend des triptans 10 jours ou plus 
par mois. Pour les opiaces, la limite est aussi de 10 jours 
par mois. Pour les AINS et les antalgiques simples, la 
limite est de 15 jours de prise par mois. 

• Traitement de la cephalee chronique 
quotidienne et suivi du patient 

En cas d'abus medicamenteux, les traitements de fond 
classiques sont generalement inefficaces. II faut expli- 
quer au patient que «plus il prend des traitements de 
crise et plus il a mal». La seule solution est le sevrage 
total en traitement de crise, soit en ambulatoire, soit 
en hospitalisation [18]. Aucun protocole n'a demontre 
sa superiority par rapport aux autres. Il est propose de 
prescrire de 1' amitriptyline (doses progressives de 10-20 
a 75 mg/jour) ou du topiramate pour faciliter le sevrage. 
A l'issu d'une periode de sevrage plus ou moins longue, 
le patient peut reprendre un traitement de crise par trip- 
tan (en limitant les prises) et/ ou AINS. La prevention 
des cephalees par abus medicamenteux consiste en la 


prescription d'un traitement de fond chez les migrai- 
neux ayant des crises frequentes. 

Plus rarement, le patient n'est pas ameliore par le 
sevrage. Il s'agit alors d'une migraine chronique, affec- 
tion rare et tres invalidante, de traitement difficile, 
pour laquelle les injections de toxine botuliniques ont 
montre un interet, mais n'ont pas encore d'AMM en 
France. 


Algie vasculaire de la face 

Beaucoup plus rare que la migraine (incidence 
9,8/100000/an; prevalence 1/1000), l'algie vasculaire 
de la face (AVF), ou cluster headache, touche plus parti- 
culierement l'homme jeune (20 a 40 ans). C'est la plus 
frequente des cephalees trigemino-autonomiques qui 
associent un caractere unilateral strict de la douleur et la 
presence de signes dysautonomiques, mais elle reste mal 
connue du corps medical : le delai diagnostique moyen 
reste de plusieurs annees. Pourtant, la symptomatologie 
est a la fois caracteristique et univoque [12, 22, 23]. 

Les crises comportent une douleur atroce, a type de 
broiement ou d'arrachement, de topographie orbitaire, 
sus-orbitaire ou temporale, durant 15 a 180 minutes. Les 
crises se repetent quotidiennement (de une a huit, deux 
a trois en moyenne), souvent a heures fixes (apres les 
repas ou la nuit), parfois declenchees par l'absorption 
d'alcool (meme en quantity minime). Les douleurs s'ac- 
compagnent le plus souvent de signes vegetatifs homo- 
lateraux parasympathiques (larmoiement, congestion 
nasale, injection conjonctivale, oedeme palpebral) et 
sympathiques (signe de Claude-Bernard-Horner avec 
myosis, ptosis et retrecissement de la fente palpebrale, 
sudation du front). Une agitation psychomotrice com- 
plete typiquement le tableau. Le plus souvent, les 
crises surviennent par acces ou episodes qui durent 2 a 
8 semaines et se repetent une a deux fois par an : il s'agit 
alors d'AVF episodique. Dans 10 % des cas, les crises 
sont quotidiennes sans remission : il s'agit alors d'AVF 
chronique, maladie redoutable pouvant conduire au 
suicide [12, 22, 23]. 

L'examen clinique est normal, sauf juste apres une 
crise ou entre deux crises rapprochees, ou l'on peut 
observer une rougeur de l'ceil, un petit oedeme palpebral 
et un signe de Claude-Bernard-Horner. Celui-ci persiste 
a titre definitif dans 20 % des cas. Le diagnostic se fait 
uniquement sur l'interrogatoire, les examens comple- 
mentaires etant, en regie generale, normaux. La seule 
difficulty concerne la premiere crise puisqu'il manque 
alors le profil evolutif caracteristique de l'affection. Bilan 
vasculaire et IRM cerebrale sont necessaries pour elimi- 
ner une dissection, un anevrisme, voire une thrombose 
du sinus caverneux. 

Comme pour la migraine, des AVF symptomatiques 
ont ete rapportees (tumeurs, adenomes hypophysaires), 
dont certaines etaient typiques, d'ou la regie d'effectuer 
au moins une IRM cerebrale a tous les patients ayant 
une AVF [22]. 

La physiopathologie de l'AVF est mal connue, 
mais fait tres probablement intervenir le systeme 
trigemino-vasculaire et un « generateur de l'AVF » 
hypothalamique, zone dont l'hyperactivite lors des 
crises a ete demontree par tomographie par emission 
de positons [23]. 
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Le traitement des crises d'AVF a ete revolutionne 
par le sumatriptan, 6 mg en injection sous-cutanee, 
qui fait disparaitre la crise en 5 a 10 minutes (Imiject®, 
rembourse dans l'AVF, sur ordonnance de medicament 
d'exception, limite a deux injections par 24 heures) [22]. 
Un generique existe, le sumatriptan SUN. L' alternative 
au sumatriptan est l'oxygenotherapie normobare au 
masque haut debit (9 a 15 L/min pendant 15 minutes, 
rembourse dans l'AVF, prescrit par un neurologue ou un 
ORL ou dans un centre anti-douleur) [22]. 

Le traitement de fond vise a diminuer la frequence des 
crises et repose sur diverses molecules prescrites hors 
AMM [22]. Le chef de file est le verapamil (Isoptine®, 
120 mg) : debute a 240 mg/j apres un ECG pour veri- 
fier l'absence de contre-indication, puis augmente par 
paliers jusqu'a 360-480 mg/j, et si necessaire jusqu'a 
960 mg. Le carbonate de lithium (Teralithe®, posologie 
moyenne 750 mg/j) est prescrit dans l'AVF chronique 
apres echec du verapamil. D'autres molecules peuvent 
etre utilisees : topiramate, amitriptyline. De rares AVF 
sont sensibles a l'indometacine. En cas d'exacerbation 
des crises a plus de deux par jour ou en attendant l'effi- 
cacite du traitement de fond, un traitement de transition 
est souvent utile. La corticotherapie or ale est largement 
utilisee, efficace, mais expose a des risques generaux, a 
une cortico-dependance et a un rebond des crises lors 
de 1' arret. Les injections sous-occipitales de corticoi’des 
visant le grand nerf occipital peuvent reduire rapide- 
ment la frequence des crises, sans effet rebond. Enfin, 
differentes techniques chirurgicales de neuromodula- 
tion sont en cours d 'evaluation dans les AVF chroniques 
pharmaco-resistantes (stimulation du grand nerf occipi- 
tal, stimulation du ganglion sphenopalatin). La stimula- 
tion cerebrale profonde est peu pratiquee en France en 
raison de ses risques. 

Autres cephalees 
trigemino-autonomiques 

II s'agit de douleurs faciales strictement unilaterales avec 
signes neurovegetatifs. Ce sont des cephalees primaires 
rares, et les investigations, imperatives pour ecarter une 
cause lesionnelle, sont par definition normales [24, 25]. 

• Hemicranie paroxystique chronique 

Les douleurs sont tres intenses, orbitaires, souvent 
accompagnees de signes neurovegetatifs et surviennent 
par crises breves (2 a 45 minutes) et frequentes (5 a 30/ 
jour). II y a une forte preponderance feminine (sept 
femmes pour un homme). Les crises dispar aissent en 
quelques jours sous indometacine (Indocid®) a debuter 
a la dose de 150 a 200 mg et a diminuer ensuite pro- 
gressivement pour atteindre le minimum efficace. Cette 
efficacite spectaculaire de l'indometacine constitue un 
critere indispensable au diagnostic [2, 24, 25]. II existe 
une forme episodique et une forme chronique. 

• Syndrome SUNCT 

Ce syndrome (short-lasting unilateral neuralgiform hea- 
dache attacks with conjonctival injection and tearing) est 
exceptionnel [24, 25]. Les douleurs sont tres intenses, 
orbitaires, toujours accompagnees d'un larmoiement 


et d'une injection conjonctivale homolateraux et sur- 
viennent par crises breves (5 a 60 secondes, maximum 
3 minutes) et frequentes (5 a 80 /jour, souvent par sal- 
ves). Les crises evoluent par episodes de quelques jours 
a quelques mois, une a deux fois par an. Ce syndrome 
est refractaire a de nombreux traitements incluant antal- 
giques, AINS, antimigraineux, anti-epileptiques ou 
morphiniques. Seules les perfusions de lidocaihe et la 
lamotrigine semblent efficaces. Cette derniere, utilisee 
hors AMM, est a debuter a 25 mg /jour et a augmenter 
tres progressivement jusqu'a 75 a 600 mg/jour, pour 
limiter le risque de syndrome de Stevens-Johnson. 

• Hemicrania Continua 

Cette entite est proche des autres cephalees trigemino- 
autonomiques malgre son mode evolutif continu sans 
crises [2]. La cephalee est strictement unilaterale, quo- 
tidienne et permanente, d'intensite moderee avec des 
exacerbations severes accompagnees de signes neurovege- 
tatifs. Comme dans l'hemicranie paroxystique, la douleur 
disparait totalement en quelques jours sous indometacine 
(Indocid®). 

Nevralgies essentielles 

Ce sont des douleurs fulgurantes a type de decharge 
electrique dans le territoire d'un nerf. 

• Nevralgie essentielle du trijumeau 

C'est la plus frequente des nevralgies essentielles, mais 
son incidence est faible (5/100000 cas par an) [26]. 
Elle touche avec predilection la femme agee de plus 
de 50 ans. La douleur est tres intense, fulgurante, a 
type d'eclair ou de decharge electrique, de duree breve 
(quelques secondes). Elle se repete souvent en salves de 
1 a 2 minutes, entrecoupees de periodes libres. La fre- 
quence des salves varie de cinq a dix par jour aux formes 
subintrantes. La douleur est unilaterale, toujours stricte- 
ment localisee au territoire du trijumeau, a une branche 
(maxillaire superieur : 40 %, maxillaire inferieur : 20 %, 
branche ophtalmique : 10 %) ou a deux branches. Les 
douleurs sont declenchees de maniere elective par l'ex- 
citation d'une zone cutanee precise du territoire doulou- 
reux : la zone gachette ou trigger zone. Les stimulations 
les plus efficaces sont le frolement ou l'attouchement, 
alors que les fortes pressions sont sans effet. Les acces 
douloureux peuvent aussi etre declenches par la parole, 
la mimique, le rire, la mastication, si bien que le malade 
tente de garder un visage immobile et mange le moins 
possible. L'examen clinique est strictement normal : 
sensibilite faciale et corneenne normale, force des mus- 
cles masticateurs (innerves par le V moteur) normale, 
absence de toute atteinte neurologique. La constatation 
de la moindre anomalie en dehors de la crise oriente vers 
une nevralgie symptomatique et impose la realisation 
d'une imagerie (IRM du tronc cerebral et du trijumeau 
sur tout son trajet, sans et avec injection de gadolinium). 

Le traitement repose sur la carbamazepine (Tegretol®) 
a la posologie de 400 a 1800 mg/jour selon les cas, a 
prendre 45 minutes avant les repas. En cas d'echec, le 
baclofene (Lioresal®) peut etre utilise, seul ou en asso- 
ciation a la carbamazepine, ainsi que certains anti-epi- 
leptiques (phenytoi’ne, clonazepam, lamotrigine. 
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gabapentine) et les antidepresseurs tricycliques. En 
cas d'echec de tous les traitements medicamenteux, 
des traitements chirurgicaux sont possibles. Les tech- 
niques dites « lesionnelles » visent le ganglion de Gasser 
(thermocoagulation percutanee ou la compression par 
injection de glycerol ou par ballonnet). Chez des sujets 
plus jeunes, une decompression vasculaire microchirur- 
gicale du nerf trijumeau, est parfois proposee. Enfin, la 
radiochirurgie par gamma-knife est parfois utilisee mais 
l'efficacite n'apparait qu'apres plusieurs semaines. 

• Nevralgie essentielle 
du glossopharyngien 

Elle est tres rare : un cas pour 70 a 100 cas de nevralgie 
du trijumeau [26]. Les caracteristiques de la douleur 
sont comparables a celles de la nevralgie du V, hor- 
mis la topographie qui concerne le territoire sensitif 
du glossopharyngien (base de la langue, fond de la 
gorge, amygdale et conduit auditif externe) et les fac- 
teurs declenchants (parole, deglutition, mouvements 
du cou). L'examen clinique est normal. La difference 
entre nevralgie du IX essentielle et symptomatique 
demeurant difficile a faire sur le plan clinique (ter- 
ritoire sensitif difficile a examiner) et cette nevralgie 
etant rarissime, la pratique d'une imagerie (IRM) est 
imperative. Le traitement medical est le meme que 
dans la nevralgie du trijumeau. Une decompression 
neurochirurgicale peut etre proposee en cas d'echec 
du traitement medicamenteux. 

• Nevralgie d'Arnold ou du grand 
nerf occipital 

Le nerf d'Arnold est forme par la branche posterieure de 
la deuxieme racine cervicale (C2). Le nerf grand occipi- 
tal innerve le cuir chevelu depuis l'occiput jusqu'au ver- 
tex et le nerf petit occipital, la region retro-auriculaire. 

Les douleurs, a type de decharge electrique ou 
d'elancement, siegent dans la region occipitale d'un 
cote et irradient vers le vertex, parfois jusque dans 
la region orbitaire, du meme cote. Les acces nevral- 
giques peuvent survenir sur un fond douloureux 
permanent a type de paresthesies ou de brulures. Les 
acces peuvent etre declenches par les mouvements de 
la tete et du cou. A l'examen, il est parfois possible 
de declencher la douleur en appuyant sur la zone 
d'emergence du nerf, a la base du crane, au niveau 
de la naissance des cheveux. La nevralgie d'Arnold 
est rare, mais curieusement sur-diagnostiquee en 
cas de crises de migraines typiques, mais dont la 
douleur predomine en posterieur, ou de cephalee 
de tension musculaire a predominance unilateral. 
Une cause locale peut etre retrouvee, comme une 
lesion cervicale haute. Le traitement repose sur des 
AINS (notamment l'lndocid®), parfois associes a des 
anti-epileptiques (carbamazepine, clonazepam) et/ ou 
des infiltrations locales de corticosteroi’des ou d'un 
anesthesique. 
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Chapitre 21 


Atteintes cerebrovasculaires 

S. Bidot, V. Biousse 


Les manifestations neuro-ophtalmologiques sont tres 
frequentes au cours des affections cerebrovasculaires. 
Ces manifestations regroupent tous les symptomes et 
signes cliniques visuels en rapport avec les accidents 
vasculaires cerebraux (AVC) et les anomalies vasculaires 
acquises ou congenitales du systeme nerveux central ou 
peripherique, arterielles et/ ou veineuses. Elies peuvent 
etre revelatrices de l'affection cerebrovasculaire, rappe- 
lant ainsi l'importance de la place de l'ophtalmologiste 
dans leur prise en charge initiale, dont la reactivite 
conditionne souvent leur pronostic visuel, neurologique 
et vital. Le mecanisme de ces manifestations est le plus 
souvent lie a un AVC ischemique (accident ischemique 
cerebral ou AIC : 80 %) ou hemorragique (hematome 
cerebral et hemorragie meningee : 20 %). Moins fre- 
quemment, le mecanisme est lie un effet de masse, plus 
rarement, il est comitial. 


La vascularisation arterielle cerebrale provient de 
quatre arteres (deux arteres carotides internes ou ACI et 
deux arteres vertebrales) formant a la base du crane le 
poly gone de Willis (figure 21.1). 

Les manifestions neuro-ophtalmiques des hema- 
tomes cerebraux ne sont pas discutees dans ce chapitre, 
car non specifiques, dependant de la localisation anato- 
mique de l'hematome. 


Terri to ire carotidien 

Les atteintes cerebrovasculaires liees a la pathologie 
carotidienne sont essentiellement representees par les 
AIC. Les symptomes et signes visuels sont unilateraux 
et ipsilateraux en cas d'ischemie touchant le globe 




# Figure 21.1 Vascularisation cerebrale et oculaire. 

a. Vascularisation cerebrale. 1 : artere cerebrale anterieure; 2 : artere cerebrale moyenne; 3 : artere communicante anterieure; 4 : artere 
carotide interne; 5 : artere carotide commune; 6 : artere temporal superficielle; 7 : artere ophtalmique; 8 : artere supra-orbitaire; 9 : artere 
supratrochleaire; 1 0 : artere palpebrale media ne ; 1 1 : artere dorsale du nez; 1 2 : artere palpebrale laterale; 1 3 : artere angulaire; 1 4 : artere 
lacrymale ; 15 : artere faciale transverse; 1 6 : artere maxillaire; 1 7 : artere meningee moyenne; 1 8 : artere faciale; 1 9 : artere carotide externe. 

b. Vascularisation des globes oculaires. L'artere ophtalmique est une branche de I'artere carotide interne. Une lesion arterielle situee, soit 
a I'origine de la carotide interne ; soit au niveau du siphon carotidien , soit au niveau de l'artere ophtalmique , peut entrainer une ischemie 
retinienne ou du globe oculaire homolateral. 

Source : Biousse V, Bousser MG , 1999. 
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VI. Atteintes cerebrovasculaires 


oculaire, ou bilateraux et touchant les hemichamps 
visuels controlateraux en cas d'atteinte retrochiasma- 
tique. Parmi ces manifestations visuelles, la cecite mono- 
culaire transitoire (CMT) est l'une des manifestations les 
plus communes de la maladie carotidienne [1]. 

L'ischemie est secondaire soit a une embolie, le plus 
souvent a point de depart arteriel ou cardiaque, soit 
a un mecanisme hemodynamique par hypoperfusion 
en aval d'une stenose ou d'une occlusion arterielle. 
Jusqu'a recemment, la distinction entre AIC constitue 
et accident ischemique transitoire (AIT) etait basee sur 
un critere temporel (persistance < 24 h des signes cli- 
niques en cas d'AIT et > 24 h en cas d'AIC constitue). 
Actuellement, la distinction repose uniquement sur 
un critere tissulaire [2]. Un AIT est defini comme un 
episode de dysfonction neurologique transitoire cause 
par une ischemie focale cerebrale, retinienne ou de la 
moelle epiniere sans infarctus. La definition d'un AIT 
repose done sur la realisation d'une imagerie cerebrale 
normale. 

• Accident ischemique retinien 
ou occlusion arterielle retinienne aigue 

Les occlusions arterielles retiniennes aigues sont des 
AIC et constituent une veritable urgence en raison du 
risque de recidive a court terme d'un AIC hemisphe- 
rique devastateur [3]. 

Les facteurs de risque et les causes d'AIC retinien 
ne sont pas differents de ceux des AIC hemispheriques 
de territoire carotidien, a l'exception de la maladie de 
Horton, inhabituelle en cas d'AIC hemispherique, mais 
qui represente 5 % des AIC retiniens. Les embolies sont 
de loin le mecanisme le plus commun, et sont faites le 
plus souvent de cholesterol (tableau 21.1 et figure 21. 2d). 
Les arteres carotidiennes sont la source de ces embolies 
dans 50 % cas, faisant de l'AIC retinien un marqueur 
de la maladie atheromateuse carotidienne. Les autres 
sources d'embolie les plus frequentes sont l'arche aor- 
tique et le coeur. 


Diagnostic 

L'AIC retinien se manifeste par une perte visuelle 
brutale, massive, strictement monoculaire, le plus 
souvent diffuse ou altitudinale. La perte visuelle 
est le plus souvent decrite comme une ombre ou un 
rideau occultant de haut en bas le champ visuel d'un 
seul oeil, rarement accompagnee de phenomenes 
visuels positifs. Lorsque le deficit est transitoire 
(AIT retinien), la perte visuelle est en general courte, 
durant de 1 a 10 minutes dans 50 % des cas, moins 
de 5 % durant plus de 1 heure [2, 4]. Les principales 
causes de perte visuelle transitoire sont listees dans 
le tableau 21.2. 

L'aspect classique d'un AIC retinien constitue en 
phase aigue inclut l'aspect blanc laiteux de la retine 
lie a un oedeme ischemique, contrastant avec l'as- 
pect « rouge cerise » de la fovea, le retrecissement du 
calibre arteriel et le courant granulaire intra-arteriel 
(figure 21.2a). Lorsque les signes cliniques sont 
discrets, l'angiographie a la fluoresceine permet de 
confirmer le diagnostic en mettant en evidence le 
retard circulatoire arteriel; en outre, elle permet de 
rechercher une ischemie choroidienne associee qui 
pourrait suggerer une maladie de Horton. L'aspect 
d'oedeme ischemique est transitoire, et le fond d'oeil 
peut paraitre normal si le patient ne consulte que 
quelques jours apres le debut des troubles. Le cas 
echeant, la diminution du calibre des arteres reti- 
niennes et surtout la disorganisation des couches 
retiniennes internes en optical cohrence tomography 
(OCT) peuvent aider le diagnostic. Apres un episode 
d'AIT retinien, l'examen clinique est souvent normal, 
en dehors d'eventuelles complications oculaires de 
facteurs de risque vasculaire, tels le diabete ou l'hy- 
pertension arterielle. Dans tous les cas, la decouverte 
d'un embole retinien (figure 21. 2d) est d'un interet 
majeur, car cela permet d'affirmer le mecanisme 
embolique et d'en suspecter l'origine, en fonction de 
l'aspect de l'embole (voir tableau 21.1). 


Tableau 21.1 

Caracteristiques des emboles retiniens 


Nature 

Aspect au fond d'oeil 

Origine 

Cholesterol (75 %) 
(Plaque de Hollenhorst) 

Jaune-orange, brillants, refringents 
Souvent multiples 

Occluent la totalite de la lumiere arterielle 
Engainement arteriel a leur contact 
Souvent situes au niveau d'une bifurcation arterielle 
Mobiles d'un examen a I'autre 

Atherome de la carotide interne ou de la crosse 
de I'aorte 

Fibrinoplaquettaire (15 %) 

Blanc-gris, pales 

Souvent multiples, etages et distaux 

Thrombus mural (atherome carotidien ou 
aortique) 

Thrombus intracardiaque 

Calcium (1 0 %) 

Blancs, mats, fixes 
Souvent uniques, proximaux 

Valve cardiaque calcifiee (aortique ou mitrale) 
Calcification sur atherome 

Talc, farine... 

Jaune chamois, refringents 
Multiples 

Injection de drogues intraveineuse 

Graisse 

Colorees 

Multiples 

Associes a des hemorragies et nodules cotonneux 

Fracture avec embolie graisseuse 

Tumoral 

Blanc-gris 
Souvent multiples 

Myxome de I'oreillette gauche 

Infectieux 

Taches blanches multiples (nodules de Roth) 

Endocardite bacterienne, candidose... 
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Tableau 21.2 

Etiologies des pertes visuelles monoculaires transitoires 


Causes non ischemiques 

Causes ischemiques 

Troubles refractifs 

- Pathologie du film lacrymal 

- Fluctuation glycemique au cours du diabete 

- Keratocone 

Ischemie retinienne 

- Artere centrale de la 
retine : embolie, thrombose, 
hemodynamique, spasme 

- Veine centrale de la retine : 
« prethrombose » veineuse 

Pathologies 

intra-oculaires 

- CEdeme corneen 

- Glaucome aigu spontanement reversible 

- Hyphema 

- Hemorragie intravitreenne 

- Tumeur intra-oculaire 

Ischemie choroidienne 
et de la tete du nerf 
optique 

Arteres ciliaires courtes 
posterieures : vascularite (maladie 
de Horton) 

Anomalies 
papillaires 
(eclipses visuelles) 

- CEdeme 

- Drusen 

- Malformation 

Globe oculaire et nerf 
optique 

Artere ophtalmique : embolie, 
compression extrinseque 

Autres 

Phenomene d'Uhthoff au cours des 
neuropathies optiques 




0 Figure 21.2 Differents aspects cliniques d 'accidents ischemiques cerebraux retiniens constitutes. 

a. Forme classique d 'occlusion de I'artere centrale de la retine avec aspect de « macula rouge cerise ». 

b. Occlusion de I'artere centrale de la retine avec epargne foveolaire lie a la presence d'une artere cilioretinienne. 

c. Occlusion du tronc inferieur de I'artere centrale de la retine. 

d. Occlusion de branches de I'artere centrale de la retine. Trois emboles cholesteroliques (plaques d'Hollenhorst) sont visibles (fleches bleues). 


Les AIC retiniens restent le plus souvent cliniquement 
isoles, mais peuvent parfois s'accompagner d'autres 
signes pouvant orienter le diagnostic. L'association a des 
cephalees ou des douleurs peri-orbitaires (tableau 21.3) 
evoquent une dissection carotidienne unilateral notam- 
ment chez le sujet jeune, surtout en cas dissociation a 
un syndrome de Claude-Bernard-Horner (CBH) du 
meme cote et une maladie de Horton chez le sujet age. 


Tableau 21.3 

Causes d'amaurose transitoire douloureuse 

- Dissection de I'artere carotide interne homolaterale 

- Syndrome d'ischemie oculaire 

- Maladie de Horton 

- Crise de glaucome aigu par fermeture de Tangle 
iridocorneen 

- Migraine (diagnostic d'elimination) 
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Pronostic 

Environ 20 % des patients ayant presente un AIC reti- 
nien (constitue ou transitoire) presenteront un AVC 
(toutes localisations et causes confondues) a 3 ans et 
pour 25 % d'entre eux, la recidive survient durant le 
premier mois. Plus specifiquement, environ 10 % des 
AIT retiniens se compliquent d'un AIC constitue a 
3 mois, dont 50 % surviennent dans les 48 premieres 
heures, plus souvent hemispherique (70 %) que reti- 
nien (30 %) [4]. De ce fait, la prise en charge des AIT 
retiniens est exactement la meme que celle d'un AIT 
hemispherique. Neanmoins, un AIT retinien est de 
meilleur pronostic a 3 ans qu'un AIT hemispherique 
sur le risque d'AIC constitue (8 % versus 15 %) et de 
handicap lourd ou de deces en cas recidive hemis- 
pherique (18 % versus 28 %). Globalement, la surve- 
nue d'un AIT retinien est associee a une surmortalite 
a 6 ans d'environ 7 %, souvent d'origine cardiaque. 

Des emboles retiniens asymptomatiques sont 
presents chez 1,3 % des personnes de plus de 40 ans. 
Leur decouverte augmente le risque de deces (toutes 
causes confondues) de pres de 50 % et double le risque 
de deces par AVC a 10 ans. Leur decouverte done doit 
done conduire a la realisation d'un bilan vasculaire 
general. 

Recommandations recentes pour la prise 
en charge des accidents ischemiques cerebraux 

Des recommandations recentes pour la prise en 
charge des AIC (retiniens ou hemispheriques) ont ete 
proposees [5]. 

La prise en charge immediate d'un AIT recent est 
une priorite en raison du risque eleve d'AIC consti- 
tue a court terme. Les patients ayant une occlusion 
de l'artere centrale de la retine ou de l'une de ses 
branches ou une CMT vasculaire recente doivent 
etre achemines le plus rapidement possible vers 
une structure d'urgence disposant d'une unite 
neurovasculaire. 

Un scanner ou une IRM cerebrale avec angio- 
scanner ou angio-IRM cerebrale et du cou sont 
recommandes en urgence. LTRM avec sequence 
de diffusion est la modalite recommandee a la 
recherche d'infarctus de petite taille, souvent asymp- 
tomatique. En effet, il a ete montre recemment que 
25 % des AIC retiniens en apparence isoles presen- 
taient des lesions ischemiques cerebrales concomi- 
tantes ou recentes sur l'IRM [6]. 

• Syndrome d'ischemie oculaire 

Le syndrome d'ischemie oculaire survient chez des 
patients ayant une stenose ou occlusion carotidienne 
avec mauvaise circulation collateral, produisant une 
ischemie chronique du globe oculaire. L'atteinte est bila- 
terale dans pres de 20 % des cas [1]. 

Signes cliniques 

Une baisse d'acuite visuelle est rapportee dans 90 % 
des cas, le plus souvent insidieuse sur plusieurs 
semaines a mois. Des antecedents de CMT sont 
retrouves dans 10 a 15 % des cas, souvent d'origine 
hemodynamique ; elles sont provoquees par les chan- 


gements de position, les lumieres vives, l'exercice 
ou les repas. Elles sont souvent plus longues, durant 
parfois plusieurs heures, que les CMT liees a un AIT 
retinien d'origine embolique, et volontiers associees 
a des phenomenes visuels positifs. Une douleur ocu- 
laire est frequente, souvent amelioree par le decu- 
bitus, secondaire a un glaucome neovasculaire ou a 
l'hypoperfusion du globe oculaire. 

L'examen du fond d'oeil montre une « retinopathie de 
stase». Celle-ci associe une diminution du calibre des 
arteres retiniennes, une dilatation irreguliere des veines 
retiniennes et des hemorragies retiniennes, le plus sou- 
vent profondes (ponctuees ou en taches) le long des 
arcades vasculaires. 

L'atteinte du segment anterieur est moins frequente 
et succede le plus souvent a l'atteinte du segment pos- 
terieur, bien qu'elle puisse etre isolee. II existe alors une 
dilatation des vaisseaux conjonctivaux et episcleraux, 
un oedeme corneen, une rubeose irienne, une atro- 
phie irienne, une cataracte, une hypertonie (glaucome 
neovasculaire) ou une hypotonie (ischemie des proces 
ciliaires). 

Complications 

Le pronostic visuel est mauvais avec 40 % des patients 
ayant une acuite visuelle inferieure a «compte les 
doigts» (CLD) lors du diagnostic et plus de 95 % des 
patients avec rubeose irienne ont une acuite visuelle 
inferieure a CLD. Le taux de mortalite est de 40 % a 
5 ans, le plus souvent d'origine cardiovasculaire. 

• Neuropathie optique ischemique 
anterieure aigue non arteritique 

Bien que la tete du nerf optique appartienne au sys- 
teme nerveux central et que strictement parlant une 
neuropathie optique ischemique anterieure aigue 
(NOIAA) devrait etre une forme d'AIC, il est neces- 
saire de separer les NOIAA des AIC proprement dits, 
car leur physiopathologie et leur prise en charge dif- 
ferent totalement. La NOIAA non arteritique releve 
dans l'immense majorite d'une pathologie locale de 
la tete du nerf optique et non pas d'un mecanisme 
thrombo-embolique. Elle est exceptionnellement 
directement la consequence d'une stenose ou occlu- 
sion carotidienne ou d'une pathologie cardiaque. 
Ainsi, la realisation systematique d'un bilan « caroti- 
dien » ou cardiaque au cours d'une NOIAA n'est pas 
justifiee [7]. 

• Hemianopsie laterale homonyme 

Une ischemie dans le territoire carotidien peut etre 
associee a une hemianopsie laterale homonyme 
(HLH) si la lesion implique le tractus optique, un 
corps genicule lateral, les radiations optiques ou plus 
rarement le cortex visuel primaire. L'atteinte d'un 
tractus optique produit une HLH, un deficit pupillaire 
afferent relatif controlateral, et une paleur papillaire 
temporale homolaterale et en «noeud de papillon» 
controlaterale. Les lesions d'un corps genicule late- 
ral produisent parfois une forme particuliere d'HLH 
appelee « sectoranopie quadruple ». 
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• Autres manifestations neuro- 
ophtalmologiques de la pathologie 
carotidienne 

Syndrome de Claude-Bernard-Horner (CBH) 

Un CBH du troisieme ordre est un signe classique de 
lesion carotidienne [8]. II a probablement une double 
origine, ischemique par atteinte des vasa nervorum, et 
mecanique en cas d'elargissement de l'ACI. En cas de 
dissection carotidienne, un syndrome de CBH doulou- 
reux est retrouve dans 30 a 50 % des cas, et est inaugural 
dans plus de 20 % des cas. 

Paralysies oculomotrices 

Une paralysie oculomotrice est exceptionnellement 
secondaire a une lesion atheromateuse ou une dissec- 
tion de la carotide interne [8]. Le mecanisme propose est 
soit une ischemie du tronc des nerfs oculomoteurs dont 
la vascularisation provient de branches de l'ACI, soit 
une compression des nerfs oculomoteurs dans le sinus 
caverneux lors d'une dissection carotidienne. 

Douleurs oculaires 

Les douleurs oculaires sont frequentes chez les patients 
ay ant une lesion carotidienne. II s'agit le plus souvent 
d'une douleur projetee dont l'origine est au niveau de 
l'ACI via le systeme trigemino-vasculaire. Une telle 
douleur est possible au cours des occlusions atheroma- 
teuses de l'ACI, mais est tres evocatrice de dissection 
carotidienne. Une douleur oculaire peut egalement tra- 
duire un syndrome d'ischemie oculaire. 

Territoire vertebrobasilaire 

Le systeme vertebrobasilaire vascularise l'ensemble des 
structures du controle oculomoteur, la partie la plus 
posterieure des voies visuelles et la majeure partie du 
cortex occipital. L'examen neuro-ophtalmologique joue 
done un role majeur dans le diagnostic topographique et 
etiologique des pathologies de la circulation posterieure. 

L'HLH aigue isolee est le signe le plus constant de 
l'atteinte vasculaire d'un lobe occipital, le plus souvent 
secondaire a une ischemie dans le territoire de l'artere 
cerebrale posterieure (figure 21.3). L'acuite visuelle 
n'est pas alteree et l'epargne maculaire, secondaire a 
la double vascularisation de la pointe du lobe occipi- 
tal (arteres cerebrales posterieure et moyenne), est fre- 
quente. L'HLH peut etre complete ou non, mais lorsque 
l'HLH est incomplete, elle est le plus souvent congruente 
(deficit symetrique des deux cotes). L'HLH peut etre 
discrete et localisee uniquement au niveau du champ 
visuel central, sous forme d'un scotome hemianopsique 
lateral homonyme, en cas d'atteinte de la pointe du lobe 
occipital. Enfin, il est necessaire de faire attention aux 
rares lesions de l'extremite anterieure du cortex visuel 
primaire, qui non seulement provoquent un deficit uni- 
lateral du champ visuel (atteinte du croissant temporal), 
mais passent facilement inapergues avec un champ 
visuel type Humphrey, celui-ci ne testant que les 30° 
centraux. Le deficit du champ visuel est souvent isole, 
mais peut etre accompagne de dysfonctions des autres 


aires corticales devolues a la vision. L'atteinte bilaterale 
des lobes occipitaux produit une cecite cerebrale. 

Les AIC du tronc cerebral et du cervelet affectent tres 
frequemment les voies oculomotrices et vestibulaires, 
incluant paralysies fasciculaires, nucleaires, internucu- 
cleaires et supranucleaires, skew deviation, nystagmus et 
des anomalies des saccades (voir chapitre 16). 


Anevrismes intracraniens 

Les anevrismes intracraniens sont des ectasies arte- 
rielles acquises, le plus souvent localisees au niveau 
des bifurcations des arteres intracraniennes a la base 
du crane [9]. II existe plusieurs formes d'anevrismes, 
mais seuls les anevrismes sacculaires, sous forme d'une 
« excroissance » arterielle tres localisee, ont un reel inte- 
ret neuro-ophtalmologique. Leur prevalence globale 
est d'environ 5 %, mais seule une fraction d'entre eux 
se rompt. Ils sont le plus souvent solitaires, mais sont 
multiples chez 20 % des patients adultes. 

Les anevrismes sont issus de l'ACI ou de ses branches 
dans 85 % des cas et, tout confondu, les deux localisa- 
tions les plus frequentes sont a la jonction entre l'ACI et 
l'artere communicante posterieure (30 %) ou anterieure 
(30 %). La plupart des anevrismes prennent naissance 
au niveau du polygone de Willis. Ils sont done frequem- 
ment a proximite des nerfs craniens impliques dans la 
fonction visuelle, expliquant la frequence des manifesta- 
tions neuro-ophtalmologiques comme signes precur- 
seurs de rupture. 

• Diagnostic 

Les symptomes et signes cliniques produits par les 
anevrismes sont lies dans 90 % des cas a leur rupture 
dans les espaces sous-arachnoi'diens, conduisant a une 
hemorragie meningee, a l'exception des anevrismes du 
sinus caverneux qui se rompent dans le sinus caver- 
neux, produisant le plus souvent une fistule carotidoca- 
verneuse directe. Dans 10 % des cas, les anevrismes sont 
symptomatiques avant leur rupture, le plus souvent par 
compression des structures adjacentes, plus rarement 
par embolie distale d'un thrombus intra-anevrismal. Le 
symptome le plus frequent est la cephalee. 

La plupart des anevrismes a l'origine de signes neuro- 
ophtalmiques sont situes a la jonction de l'ACI avec 
l'artere communicante posterieure, ou ils sont proches 
du nerf oculomoteur (figure 21.4). Une paralysie du 
nerf oculomoteur, notamment quand elle est partielle 
ou avec atteinte de la pupille, doit done faire suspecter 
un anevrisme de la jonction ACI/ artere communicante 
posterieure homolaterale. 

Une diplopie est plus rarement secondaire a une 
atteinte des autres nerfs craniens. Une paralysie du 
nerf abducens est une manifestation frequente des 
anevrismes du sinus caverneux (figure 21.5, 2 % de 
l'ensemble des anevrismes), parfois accompagnee d'un 
CBH et progressant lentement vers une atteinte des 
nerfs oculomoteur et trochleaire. 

Les anevrismes non rompus situes pres de la jonction 
ACI et artere ophtalmique produisent le plus souvent 
une neuropathie optique compressive. 
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) Figure 21.3 Aspect en champ visuel de differentes formes d'infarctus des lobes occipitaux. 

a. Patiente de 50 arts presentant une HLH gauche incongruente. L'IRM en sequence FLAIR montre un large infarctus systematise a I'artere 
cerebrate posterieure droite. 

b. Patient de 50 ans presentant une forme minime d'HLH congruente droite. L'IRM en sequence FLAIR montre un petit infarctus limite au 
sillon calcarin gauche. 

c. Patient de 75 ans presentant un scotome hemianopsique incongruent gauche. L'IRM en sequence FLAIR montre un petit foyer d'encepha- 
lomalacie proche du sillon calcarin droit secondaire a un infarctus ancien du territoire cerebral posterieur droit. 

d. Patient de 48 ans presentant une cecite corticale. Les champs visuels de Goldmann montrent une HLH gauche complete et une HLH droite 
incomplete congruente laissant un Hot superieur droit de vision avec atteinte de la fixation. L'IRM en sequence T2 met en evidence plusieurs foyers 
d'infarctus cerebraux bilateraux dont le plus massif est systematise a I'artere cerebrate moyenne droite. Les deux lobes occipitaux sont atteints. 


En cas d'hemorragie meningee, une baisse visuelle 
peut survenir secondaire a un oedeme papillaire par 
hypertension intracranienne ou un syndrome de 
Terson (figure 21.6). Le syndrome de Terson est la 
survenue d'une hemorragie vitreenne et retinienne, 
uni- ou bilaterale, lors d'une hemorragie meningee. 
Une baisse visuelle peut egalement etre secondaire 


a un AIC d'origine embolique impliquant les voies 
visuelles. 

Bien que l'angio-IRM et l'angio-scanner soient d'ex- 
cellentes techniques pour diagnostiquer un anevrisme 
intracranien, l'arteriographie conventionnelle reste la tech- 
nique de reference. Le choix de la technique varie en fonc- 
tion des structures locales et de l'expertise du radiologue. 
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Chapitre 21 . Atteintes cerebrovasculaires 



0 Figure 21.4 Anevrisme de la jonction arteres carotid e 
in terne/communican te posterieure. 

a. Patient de 50 ans presentant une paralysie douloureuse du nerf 
oculomoteur gauche complete avec atteinte pupillaire (mydriase 
difficile a voir sur la photographie). Les deux images centrales sont 
prises patient regardant droit devant, sans et avec retraction du 
ptosis gauche. Les f leches indiquent la position du regard, 
b-d. Vues axiale (b), sagittate (c) et 3D-vue endocranienne (d) : 
angio-scanner cerebral arteriel mettant en evidence un anevrisme 
(fleche jaune) de la jonction carotid e interne gauche et artere 
communicante posterieure. 


• Pronostic 

En cas d'anevrisme asymptomatique, le risque de rup- 
ture annuel est de 1 % par an, mais ce risque est forte- 
ment correle a la taille de l'anevrisme : 

• < 0,50 % si anevrisme < 7 mm ; 

• 2 % si anevrisme entre 7 et 9 mm 

• >4 % si anevrisme >10 mm. 

En cas d'effet de masse, le risque de rupture annuel 
est de 6 %. La rupture survient dans un delai variant de 
quelques heures a 4 mois (mediane de 14 jours) apres les 
premiers signes. 


Malformations 
arterioveineuses cerebrates 

Les malformations arterioveineuses (MAV) sont des 
anomalies vasculaires congenitales s'interposant entre 
les circulations arterielle et veineuse et court-circuitant 
ainsi le reseau capillaire [10]. Environ 85 % des MAV 
sont situees au niveau des hemispheres cerebraux et la 
majorite est superficielle. Moins de 10 % des MAV sont 
localisees dans la fosse posterieure, et les MAV orbi- 
taires sont rares. 

Elies sont le plus souvent sporadiques, mais peuvent 
etre associees a la maladie de Rendu-Osler- Weber. 

• Diagnostic 

Les MAV deviennent habituellement symptomatiques 
entre 30 et 40 ans. Une hemorragie intraparenchyma- 
teuse est la presentation initiale dans 50 % des MAV, 
indiquant que les MAV sont plus souvent susceptibles 
d'etre symptomatiques avant rupture que les ane- 
vrismes intracr aniens. Les symptomes et signes cli- 
niques precurseurs incluent les crises comitiales dans 
30 % des cas et des cephalees ou deficits neurologiques 
focaux transitoires ou permanents dans 20 % des cas. 

En accord avec leur distribution supratentorielle 
predominate, leurs manifestations neuro-ophtalmo- 
logiques touchent le plus souvent la fonction visuelle 
afferente, de la retine jusqu'au cortex occipital. 

Une HLH par atteinte retrogeniculee est la manifesta- 
tion neuro-ophtalmologique la plus frequente des MAV 
hemispheriques (figure 21.7a). Elle peut survenir de 
fagon aigue en cas de complication hemorragique ou 
plus progressive par effet de masse. En cas de MAV 
touchant le cortex occipital primaire, des phenomenes 
visuels positifs d'origine comitiale dans l'hemichamp 
controlateral sont possibles, pouvant etre confondus 
avec des phenomenes migraineux. 

Les autres manifestations neuro-ophtalmologiques 
sont plus rares et incluent hypertension intracranienne 
(avec ou sans saignement), anomalies oculomotrices 
(MAV infratentorielle ou paralysie du nerf abducens par 
hypertension intracranienne) et CMT par phenomene 
de vol vasculaire. 

Le diagnostic est souvent fait sur le scanner ou 
l'IRM cerebrale. Cependant, l'arteriographie cerebrale 
conventionnelle est toujours necessaire pour preciser 
les vaisseaux afferents et efferents participant a la MAV 
(figure 21.7b et c). 

• Pronostic 

Le risque d'hemorragie cerebrale secondaire a une rup- 
ture de la MAV est environ 1 a 4 % par an et le taux de 
mortality est estime a 10 %. 


Fistule carotidocaverneuse 

Une fistule carotidocaverneuse (FCC) est une com- 
munication anormale entre l'ACI et le sinus caver- 
neux dont il existe quatre types (A a D) [10]. Les FCC 
de type A sont des shunts directs entre l'ACI et le 
sinus caverneux, representant environ 80 % des FCC. 
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VI. Atteintes cerebrovasculaires 



0 Figure 21.5 Anevrisme du sinus caverneux. 

Patiente de 69 ans presentant des episodes occasionnels de diplopie binoculaire verticale ayant conduit a la realisation d'une IRM suggerant 
un anevrisme du sinus caverneux droit (non montre). Une angiographie numerisee conventionnelle ( a , b) et 3D rotationnelle (c, d) confirme 
/'anevrisme mesurant 10 x 10 x 12 mm (a, c : vue anterieure; b : vue laterale; d : vue mediate). L'examen neuro-ophtalmologique est 
normal , suggerant que cet anevrisme est asymptomatique. Compte tenu du risque minime d'hemorragie meningee dans les anevrismes du 
sinus caverneux et de son caractere asymptomatique ; une simple surveillance est proposee. 



0 Figure 21.6 Syndrome de Terson. 

Patient de 52 ans avec hemorragie meningee secondaire a la rupture d'un anevrisme de la jonction tronc basilaire et artere cerebelleuse 
superieure gauche. Le fond d'ceil montre de multiples hemorragies sous-hyaloidiennes bilaterales. 
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Chapitre 21 . Atteintes cerebrovasculaires 



0 Figure 21.7 Malformation arterioveineuse. 

Patiente de 50 a ns presentant des episodes recurrents de phenomenes visuels positifs prenant I 'aspect de formes colorees dans I'hemichamp 
visuel droit ayant debutes 2 ans auparavant. Les champs visuels montrent une HLH droite incomplete congruente superieure. La malfor- 
mation arterioveineuse respon sable est mise en evidence en IRM (coupe axiale T1 post-contraste, fleche jaune) au niveau du lobe occipital 
gauche et en arteriographie conventionnelle de la circulation posterieure (fleche verte). 


Les FCC directes surviennent le plus souvent chez 
les sujets jeunes et sont souvent post-traumatiques, 
mais resultent parfois de la rupture d'un anevrisme 
carotidien dans le sinus caverneux. Les FCC de type 
B, C et D sont des shunts indirects et resultent d'une 
communication anormale entre des branches de l'ACI 
(B), de la carotide externe (C) ou des ACI et carotide 
externe (D) et le sinus caverneux. Les fistules indi- 
rectes sont le plus souvent spontanees et s'observent 
plus souvent chez les sujets ages. 

• Diagnostic 

En raison de la communication entre arteres et veines, le 
sang veineux devient « arterialise », ce qui entraine une 
elevation de la pression intraveineuse et une inversion 
du flux sanguin dans certaines veines se drainant norma- 
lement dans le sinus caverneux. Le flux sanguin peut se 
drainer en avant dans la veine ophtalmique superieure 
(FCC a drainage anterieur) ou en arriere dans les sinus 
petreux (FCC a drainage posterieur). Les manifestations 
neuro-ophtalmologiques sont le plus souvent unilate- 
rales, mais elles peuvent egalement etre bilaterales. 


Les FCC a drainage anterieur produisent des signes 
majoritairement oculaires et orbitaires (figure 21.8a et b). 
Les FCC directes se presentent souvent de fagon tres aigue 
plusieurs jours ou semaines apres un trauma tisme avec la 
triade exophtalmie pulsatile, chemosis avec dilatation des 
vaisseaux conjonctivaux en «tete de meduse» et souffle 
intracranien. Une hypertonie intra-oculaire est frequem- 
ment associee par hyperpression des veines episclerales 
ou plus rarement par fermeture de l'angle iridocorneen. 
Les signes au fond d'oeil associent retinopathie de stase 
veineuse, oedeme papillaire, hemorragie vitreenne et 
decollement choroidien. Environ 60 a 70 % des patients 
ont une diplopie secondaire a une atteinte des nerfs 
oculomoteurs dans le sinus caverneux (ischemique ou 
par compression) ou des muscles oculomoteurs (ische- 
mique ou oedeme). Les FCC indirectes ont typiquement 
une presentation plus insidieuse, souvent limitee a une 
dilatation moderee des vaisseaux conjonctivaux habi- 
tuellement confondue avec une conjonctivite chronique 
(figure 21.9). L'exophtalmie est moderee ou absente et le 
fond d'oeil est le plus souvent normal. Une diplopie est 
egalement possible, le plus souvent secondaire a une para- 
lysie du nerf abducens. Un souffle cranien est inconstant. 
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VI. Atteintes cerebrovasculaires 



0 Figure 21.8 Fistule carotidocaverneuse avec presentation aigue. 

Patiente de 84 ans ayant developpe une diplopie binoculaire verticale soudaine suivie d'un oedeme conjonctival et des tissus peri-orbitaires. Elle 
avait ete traitee initialement pour une cellulite peri-orbitaire. A I'examen neuro-ophtalmologique, I'acuite visuelle est < 1/20 a I'oeil droit (OD); 
il existe une exophtalmie droite (24 mm OD versus 1 6 mm ceil gauche ou OG); la pression intra-oculaire est de 1 9 OD et 1 4 OC. L'examen 
du segment anterieur OD met en evidence un chemosis avec vaisseaux conjonctivaux en « tete de meduse» (a). Au fond d'oeil, il existe un 
decollement choroidien (b), avec dilatation et tortuosite des veines retiniennes. L'arteriographie conventionnelle (c, d) met en evidence une 
fistule carotidocaverneuse indirecte gauche avec drainage vers le sinus caverneux droit (fleche jaune) puis vers la veine ophtalmique superieure 
droite (fleche verte). 



0 Figure 21.9 Fistule carotidocaverneuse avec presentation 
subaigue. 

Patient de 62 ans avec diplopie binoculaire evoluant depuis 6 mois. 
L'examen neuro-ophtalmologique retrouve une paralysie bilaterale 
de I 'abduction et une dilatation moderee des vaisseaux conjonc- 
tivaux en « tete de meduse» des deux cotes. L'arteriographie 
conventionnelle retrouve une fistule carotidocaverneuse indirecte 
droite avec drainage retrograde dans le sinus caverneux gauche 
expliquant la bilateralite des symptomes (non montree). 


Les FCC a drainage posterieur sont le plus souvent 
asymptomatiques. Dans certains cas, elles produisent 
une atteinte isolee des nerfs craniens liee a une com- 


pression par les veines dilatees, notamment une para- 
lysie oculomotrice, le plus souvent une atteinte du 
nerf oculomoteur, une paralysie faciale ou une atteinte 
trigeminale. 

Le diagnostic de FCC a drainage anterieur est sou- 
vent suspecte sur Fimagerie orbitaire lorsqu'il existe 
une dilatation de la veine ophtalmique superieure 
associee a une augmentation du calibre des muscles 
oculomoteurs. Le diagnostic peut etre fortement sus- 
pecte sur une echographie Doppler orbitaire, mais 
la certitude repose sur l'arteriographie (figure 21.8c 
et d). 

• Pronostic 

Les FCC directes produisent une perte visuelle dans 
90 % des cas, mais le pronostic vital est rarement en jeu. 
Elles ne regressent presque jamais spontanement. 

Les manifestations des FCC indirectes sont souvent 
limitees a la sphere visuelle, et de ce fait les FCC indi- 
rectes ne sont pas responsables d'une surmortalite. 
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Chapitre 21 . Atteintes cerebrovasculaires 


Une baisse de la fonction visuelle survient dans 20 a 
30 % des cas. Les FCC indirectes regressent spontane- 
ment dans 20 a 50 % des cas, parfois des mois apres le 
debut des signes cliniques. 



0 Figure 21.10 Angiome caverneux ou cavernome. 

Patiente de 43 a ns avec une histoire fa mi Hale de cavernomes 
cerebraux. Elle presente une perte auditive du cote gauche suivie 
le lendemain d'une diplopie binoculaire horizontale. a. L'examen 
neuro-ophtalmologique met en evidence un deficit de I'abduction 
de I'oeil, une paralysie faciale, et une hypoesthesie de distribution 
VI etV2 du cote gauche. 

b, c. L'IRM (coupe axiale T2) met en evidence deux lesions by po- 
et hyperin tense bordees d'un I i sere tres hypo- in tense au niveau 
du pont (fleche jaune) et de la jonction parieto-occipitale droite 
(fleche verte) donnant un aspect en « pop-corn ». 


Angiomes caverneux 
ou cavernome 

Les cavernomes sont constitues d'espaces vasculaires 
remplis de sang dans lesquels le debit sanguin est 
faible. Dans la plupart des cas, les cavernomes sont 
sporadiques et surviennent isolement. II existe des 
formes familiales dans lesquelles les angiomes sont 
multiples. Ils touchent les deux sexes de fagon equi- 
valente. Bien que la majorite des cavernomes soit 
localisee au niveau des hemispheres cerebraux (60 a 
80 %), ce sont les cavernomes survenant au niveau 
de la fosse posterieure qui sont le plus souvent 
symptomatiques. 

• Diagnostic 

Les cavernomes ont de multiples presentations cliniques 
selon leur siege et selon qu'ils se manifestent comme 
une masse intraparenchymateuse lentement progres- 
sive ou lors d'un saignement aigu. Les crises convul- 
sives et les cephalees sont frequentes. Du fait de leur 
siege frequent dans la fosse posterieure, les angiomes 
caverneux sont souvent a l'origine de troubles oculo- 
moteurs (figure 21.10a). II arrive qu'ils produisent des 
symptomes transitoires mimant des AIT ou la sclerose 
en plaques. 

Le diagnostic d'angiome caverneux est confirme par 
1'IRM cerebrale (figure 21.10b). Les angiomes caverneux 
ayant une circulation lente et etant souvent spontane- 
ment thromboses, l'angiographie cerebrale est en gene- 
ral negative. 


• Pronostic 

Le pronostic des cavernomes est meilleur que celui des 
MAV et le risque de saignement est estime a moins de 
1 % par an. De plus, le saignement d'un angiome caver- 
neux est en general de petite taille et met rarement en jeu 
la vie du patient. 
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Fiche 1 


Comment j 'examine un 
mouvement oculaire a norma I ? 

C. Tilikete 
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Fiche 2 


Comment j'evalue une diplopie ? 

D. Milea 


L'analyse d'une diplopie binoculaire a pour but d'iden- 
tifier le(s) muscle(s) et/ ou le(s) nerf(s) deficitaire(s) pour 
orienter les examens. Plusieurs questions facilitent cette 
approche (voir figure ci-apres) : 

1. Diplopie monoculaire ou binoculaire? 

La persistance de la diplopie en vision monoculaire 
oriente vers une pathologie oculaire (par exemple, 
trouble refractif), en excluant pratiquement toujours une 
cause neurologique. 

2. Est-ce une urgence (dangereuse) ou une 
situation benigne? 

Une paralysie du III (partielle ou avec atteinte pupil- 
laire), une atteinte de plusieurs nerfs oculomoteurs, ou 
une atteinte neurologique associee represented des 
situations plus inquietantes que la decompensation 
d'une heterophorie ou un spasme de la convergence. 

3. Est-ce une atteinte centrale? 

Une atteinte du tronc cerebral ou supranucleaire s'asso- 
cie souvent a d'autres signes neurologiques ; la diplopie 
isolee, possible, est plutot inhabituelle. La preservation 


de la convergence devant une paralysie d'adduction 
signe une atteinte centrale. 

4. Est-ce une atteinte myogene ou neurogene? 

Une myasthenie oculaire est suspectee si la diplopie 
est variable dans le temps et/ ou si associee a un pto- 
sis uni- ou bilateral, fatigable. Une myopathie oculaire 
(ophtalmoplegie externe progressive, dystrophie oculo- 
pharyngee, maladie de Steinert), provoque une atteinte 
habituellement bilaterale, sans diplopie, affectant aussi 
les paupieres. Une myosite oculaire est le plus souvent a 
l'origine d'une diplopie douloureuse. Une atteinte neu- 
rogene est souvent suspectee d'emblee par la clinique, 
evoquant un deficit dans un territoire oculomoteur pre- 
cis (III, IV, VI ou une combinaison). 

6. Est-ce une diplopie horizontale, verticale 
ou oblique? 

Le caractere horizontal, vertical ou oblique d'une diplo- 
pie d'origine neurogene, la presence d'une atteinte 
pupillaire, de signes associes, permettent le plus souvent 
d'identifier la structure lesee et d'orienter les examens 
complementaires (imagerie, ponction lombaire, etc.). 


Eliminer une cause non neuro-ophtalmique : 

A 


Cause myogene 
(myasthenie, myopathie) 




Diplopie monoculaire 


Atteintes non-paralytiques (heterophorie decompensee) 


^ Neurogene 


\ 


Verticale 


Horizontale 

Paralysie du III, IV 


Paralysie du VI 

Skew deviation 


Ophtalmoplegie internucleaire 

Paralysie de verticalite asymetrique 


Paralysie (asymetrique) de lateralite 



Exophorie decompensee 



Insuffisance de convergence/divergence 


Complexe, par atteinte de plusieurs nerfs atteints 
(syndrome du sinus caverneux, de I’apex, infiltration ou infection meningee, 
metastases dans le tronc cerebral, syndrome de Miller-Fisher, botulisme, 
encephalopathie de Wernicke) 


Cause orbitaire 

(dysthyroi'die, fracture, tumeur, inflammation) 
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Fiche 3 


Sclerose en plaques 

O. Gout 


La sclerose en plaques (SEP) est une maladie inflam- 
matoire et demyelinisante du systeme nerveux central 
dont la prevalence varie de 140/100000 en Amerique 
du Nord a 2,2/ 100 000 en Asie. La prevalence en France 
est d'environ 90/100000 avec un ratio trois femmes 
pour un homme. La cause de la SEP demeure incon- 
nue mais son origine est multifactorielle : des facteurs 
genetiques et environnementaux contribuent au risque 
de SEP 

Le phenotype clinique le plus frequent (85 % des 
patients) est une evolution remittente recurrente ou les 
atteintes neurologiques (nevrite optique, myelite, etc.) 
se succedent dans le temps, separees par des periodes 
sans nouvelles manifestations cliniques. Apres une 
duree devolution variable (mediane 19 ans) revo- 
lution devient progressive (phase secondairement 
progressive, SP) a laquelle se surajoutent ou non des 
poussees. 

Le diagnostic de SEP repose, en 2015, sur les criteres de 
dissemination dans le temps et dans l'espace de lesions 
de la substance blanche du systeme nerveux central. 

Cette dissemination temporo-spatiale peut etre 
demontree par 1'IRM (criteres diagnostiques de 
McDonald et ah, 2010 preserves dans le tableau 
ci-dessous). En l'absence de dissemination spatiale 


clinique, la dissemination spatiale en IRM corres- 
pond a la presence d'au moins une lesion asympto- 
matique dans deux localisations evocatrices, a savoir 
periventriculaire, juxtacorticale, infratentorielle ou de 
la moelle epiniere. La dissemination temporelle peut 
etre demontree des la premiere IRM si celle-ci com- 
porte des lesions asymptomatiques rehaussees par le 
gadolinium et d'autres lesions asymptomatiques non 
rehausses. En l'absence de dissemination temporelle 
initiale, la dissemination peut etre demontree soit 
par la survenue d'un nouvel evenement clinique soit 
par la presence, sur une nouvelle IRM comparee a la 
premiere, d'une nouvelle lesion T2 et/ou rehaussee 
par le gadolinium. 

Ces criteres ne sont applicables que chez des patients 
ages de 14 a 50 ans. Le diagnostic de SEP ne sera retenu 
qu'apres avoir elimine les eventuels diagnostics diffe- 
rentiels et au mieux par un neurologue possedant une 
expertise dans cette maladie. 

A cote des formes remittentes et secondairement 
progressives (85 % des patients), il existe une forme 
primaire progressive avec ou sans poussees (15 % des 
patients) surajoutees, cette derniere forme evolutive est 
caracterisee par une progression plus rapide du handi- 
cap et une faible activite IRM. 


Criteres diagnostiques de McDonald et al., 2010 


Presentation clinique 

Donnees supplementaires necessaires au diagnostic 

>2 poussees, > 2 lesions 
cliniques 

Aucune 

>2 poussees; 1 lesion 
clinique 

Dissemination spatiale demontree par : > 1 lesion T2 dans deux des quatre regions typiques de la 
SEP (PV, JC, ST, moelle) OU attendre une nouvelle poussee 

1 poussee, > 2 lesions 
cliniques 

Dissemination temporelle demontree par : la presence simultanee d'une lesion asymptomatique 
Gd+ et d'une lesion non rehaussee OU d'une nouvelle lesion T2 ou Gd+ sur une nouvelle IRM OU 
deuxieme poussee 

1 poussee, 1 lesion clinique 
(forme monosymptomatique, 
syndrome clinique isole) 

Dissemination spatiale et temporelle demontree par : 

IRM OU deuxieme poussee 

Progression insidieuse 
evocatrice de SEP 

Progression clinique sur au moins 1 an et au moins 2 des 3 criteres suivant : 

1) DIS encephalique 

2) DIS medullaire > 2 lesions medullaires focales 

3) BO IgG ou augmentation de I'index IgG 


BO: bandes oligoclonales; DIS : dissemination spatiale; Gd : gadolinium; IgG : immunoglobuline G; JC : juxtacortical; PV : periventriculaire; 
ST : sous-tentorielle. 
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Fiche 4 


Neuromyelite optique 

N. Collongues, J. de Seze 


La neuromyelite optique (NMO) est une pathologie 
inflammatoire et demyelinisante du systeme nerveux 
central. Elle a ete initialement decrite comme etant a 
l'origine de nevrite optique severe et de myelite etendue. 

La decouverte des anticorps anti-aquaporine 4 (anti- 
AQP4) et de leur specificite a permis la description 
de nouvelles formes cliniques notamment de formes 
incompletes de NMO comme les neuropathies optiques 
inflammatoires recidivantes ( relapsing inflammatory optic 
neuritis ou RION) ou les myelites recidivantes. II a ete 
aussi decrit des tableaux impliquant d'autres structures 
du systeme nerveux central (SNC) parmi lesquelles 
notamment le tronc cerebral a l'origine de hoquets/ 
vomissements incoercibles. Recemment de nouveaux 
criteres diagnostiques ont ete proposes definissant le 
concept du spectre de la NMO (voir tableau ci-dessous). 
Des patients n'ayant pas d'anti-AQP4 peuvent tout de 
meme etre diagnostiques comme NMO a condition 
d'avoir une atteinte bifocale et une IRM evocatrice. 
Parmi eux, des anticorps anti -myelin-oligodendrocyte 
glycoprotein (anti-MOG) peuvent etre retrouves dans 
15 a 20 % des cas. Ces patients semblent plus jeunes. 


comportent plus d'hommes (ratio H/F : 1/1) et ont des 
formes moins severes devolution plutot monophasique. 

En pratique, en ophtalmologie, il est souhaitable de 
demander le dosage des anti-AQP4 en cas de nevrite 
optique isolee severe (<1/10) et/ou bilaterale ou de 
nevrite optique recidivante, mais il ne faut pas le tester 
devant toute neuropathie optique. 

La poussee de NMO se traite avec 1 g de Solumedrol® 
intraveineux par jour pendant 3 a 5 jours eventuel- 
lement suivis de cinq a sept echanges plasmatiques 
en cas d'inefficacite. Le traitement de fond, preventif 
des eventuelles rechutes, repose sur les immunosup- 
presseurs, les traitements immunomodulateurs de 
type interferons p etant contre-indiques. Parmi eux, 
le rituximab, l'azathioprine ou le mycophenolate 
mofetil ont une efficacite confirmee par l'experience 
des centres specialises dans le traitement de la NMO. 
Compte tenu de la severite potentielle de la maladie, 
il est recommande de proposer un traitement de fond 
au plus vite, eventuellement des que le diagnostic de 
NMO est confirme (cliniquement ou par les anticorps 
anti-AQP4). 


Criteres diagnostiques 2014 des maladies appartenant au spectre de la neuromyelite optique d'apres Wingerchuk et a/. (1) 


NMOSD avec anticorps 
anti-AQP4 

NMOSD seronegatifs ou serologie anti-AQP4 inconnue 

1 . Au moins une manifestation 
clinique* de NMOSD 

1 . Au moins 2 manifestations cliniques* differentes de NMOSD 

2. Au moins une nevrite optique, une myelite aigue transverse longitudinale etendue ou un syndrome 
de I'area postrema 

3. Lesion(s) IRM en rapport avec les manifestations cliniques 

* Manifestations cliniques de NMOSD : 

- nevrite optique 

- myelite aigue 

- syndrome de I'area postrema 

- atteinte du tronc cerebral 

- narcolepsie symptomatique ou syndrome diencephalique aigue avec lesion(s) IRM 

- syndrome encephalique symptomatique avec lesion(s) IRM 


(1) Ces criteres sont appliques en I'absence d'autre explication pour le syndrome clinique. 

Source : Wingerchuk DM, Banwell B, Bennett JL, et at. International consensus diagnostic criteria for neuromyelitis optica spectrum disorders. Neurology 201 5; 
85 : 1 77-89. 

NMOSD : neuromyelitis optica spectrum disorders. 
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Fiche 5 


Quand penser a une retinopathie 
devant une baisse d'acuite visuelle ? 

Lucie Abouaf 


S'assurer de l'absence de troubles des milieux (ou discor- 
dants). Le fond d'oeil est a priori normal ou avec des anoma- 
lies tres moderees mais peut montrer une atrophie optique. 

Trois cas de figures doivent alerter 

1. Signes fonctionnels evocateurs : 

- hemeralopie; 

- photophobie; 

- photopsies; 

- metamorphopsies ; 

- taches colorees ; 

- hypermetropisation ; 

- bilateralite. 

2. Neuropathie optique « atypique » : 

- absence de douleur ; 

- bilateralite; 

- absence de deficit pupillaire afferent relatif (DPAR) 
si unilateral (sauf neuropathie optique hereditaire de 
Leber) ; 

- champ visuel normal ou retrecissement concentrique ; 

- vision des couleurs normale ; 

- absence d'apparition d'une atrophie optique apres 
plusieurs semaines sur l'OCT. 

3. Quand 1'IRM cerebrale est normale, notamment sans 
hypersignal ou prise de contraste du nerf optique. 

Comment confirmer une retinopathie? 

• Par l'imagerie multimodale (OCT, cliches en 
autofluorescence et en infrarouge, angiographie a la 
fluoresceine et au vert d ’indocyanine) et les examens 
fonctionnels (les electroretinogrammes : ERG pattern, 
ERG global, ERG multifocal). 

• Sur l'OCT, rechercher notamment des decollements 
sereux du neuro-epithelium ou des anomalies de la 
ligne ellipsoide. 


• Sur les cliches en autofluorescence, rechercher un 
anneau hyper-autofluorescent perimaculaire, ou une 
hypo-autofluorescence foveolaire, ou des taches hyper- 
ou hypo-autofluorescente eparses. 

• Sur les ERG, rechercher des diminutions d'ampli- 
tudes de reponse specifiques des cones, des batonnets, 
des deux, ou alors une diminution de la reponse des 
couches internes notamment les cellules bipolaires : 
aspect electronegatif typique dans la melanoma associated 
retinopathy (MAR) ou post-OACR. Sur l'ERG multi- 
focal, les alterations sont superposables aux alterations 
du champ visuel en cas de retinopathie maculaire (voir 
exemple indique dans la figure ci-apres). 

Diagnostics differentials retiniens d’une 
neuropathie optique 

• Chorioretinopathie sereuse centrale. 

• Dystrophies retiniennes hereditaires type dystro- 
phie des cones ou cones-batonnets ou batonnets-cones 
(retinopathie pigmentaire). 

• Syndrome des taches blanches ( multiple evanescent 
white dot syndrome ou MEWDS). 

• Retinopathies inflammatoires (acute zonal occult outer 
retinopathy ou AZOOR, multifocal choroiditis ou MFC, 
punctate inner choroidopathy ou PIC, acute macular neuro- 
retinopathy ou AMN). 

• Retinopathies paraneoplasiques ( cancer associated retino- 
pathy ou CAR, melanoma associated retinopathy ou MAR). 

• Retinopathie par hypovitaminose A. 

• Syndrome d'elargissement de la tache aveugle idiopa- 
thique (big blind spot syndrom). 

• Retinopathies toxiques (ex : poppers, hydroxychloro- 
quine). 

• Occlusion de l'artere centrale de la retine a un stade 
tardif. 
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VII. Fiches 


MERG91 8 CARTE AMPLITUDES ONDE PI 

EXAMEN DU CHAMP VISUEL QD stjmu |e 



Exemple : correspondence du champ visuel automatise (Metrovision, dont les scotomes apparaissent en blanc), avec un electroretinogramme 
multifocal ( Metrovision , 91 hexagones, avec electrode ERG-jet) ou la sensibilite retinienne la plus faible est en bleu-noir ; dans le cas d'un 
patient de 40 ans atteint de retinopathie severe de I'oeil droit par toxicite du poppers. 
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Fiche 6 


Cecite monoculaire transitoire 

Valerie Biousse, Samuel Bidot 
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Fiche 7 


Manifestations neuro- 
ophtalmologiques de la sclerose 
en plaques 

C. Tilikete 


Les atteintes neuro-ophtalmologiques sont tres fre- 
quentes dans la sclerose en plaques (SEP) puisque 80 % 
des patients presenteront au moins une manifestation 
visuelle en lien avec leur maladie dans leur vie. Ces 
atteintes neuro-ophtalmologiques peuvent interesser 
les voies visuelles afferentes, essentiellement le nerf 
optique, ou les voies oculomotrices centrales, l'ophtal- 
moplegie internucleaire en etant la manifestation la plus 
caracteristique. Les atteintes intra-oculaires inflamma- 
toires sont plus rares. II peut s'agir de manifestations 
aigues (et reversibles) dans la SEP remittente ou de 
manifestations chroniques, temoignant le plus souvent 
de l'entree dans la phase progressive de la maladie. 

Atteinte des voies visuelles 
afferentes 

• Manifestations aigues 

• Nevrite optique, la plus frequente des poussees 
(19%-26% inaugurale, 50%-75% pendant la maladie) 

• Hemianopsie laterale homonyme ou syndrome chias- 
matique, plus rares par atteintes aigues du chiasma, du 
tractus optique, des radiations optiques ou du cortex 
strie 

• Inflammations oculaires associees a la SEP, peu fre- 
quentes a type d'uveite intermediaire : pars planite, 
periphlebites et plus rarement d'uveite anterieure, ou 
posterieure, 

• Manifestations persistantes 

• Neuropathie optique chronique 

- Sequelle de nevrite optique, assez frequente, non 
progressive 

- Syndrome d'Uhthoff 

- Manifestation spontanement chronique, tres rare, 
souvent progressive 


Atteinte des voies 
oculomotrices 

• Manifestations aigues 

• Ophtalmoplegie internucleaire (OIN) souvent bilate- 
rale, la plus frequente 

• Paralysie fasciculaire du nerf abducens, frequente 
(12% des paresies d'abduction sont des SEP) 

• Syndrome un et demi de Fisher, assez frequent 

• Nystagmus vertical battant vers le haut, assez 
frequent 

- Surtout associe a une double OIN, dans le regard vers 
le haut 

- Plus rarement en position primaire du regard 

• Paralysie nucleaire ou fasciculaire du nerf oculo- 
moteur, tres peu frequente 

• Paralysie fasciculaire du nerf trochleaire, exceptionnel 

• Syndrome mesencephalique dorsal (syndrome de 
Parinaud), exceptionnel 

• Manifestations chroniques 

• Ophtalmoplegie internucleaire souvent bilaterale, 
signe chronique persistant au-dela de 12 mois chez 50 % 
des patients 

• Manifestations cerebelleuses oculomotrices chro- 
niques, frequentes dans les formes progressives : 

- poursuite saccadee 

- deficit de la suppression du RVO par la fixation 
oculaire 

- nystagmus du regard excentre 

- nystagmus battant vers le bas (tres rare dans la SEP) 

• Nystagmus pendulaire, peu frequent mais tres evoca- 
teur si > 4Hz de frequence 

• Intrusions saccadiques, dont flutter, rare 
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